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Données générales et 
épidémiologiques



Données générales: épidémiologie

✓ Prévalence des cardiopathies congénitales USA : 6/1000 nouveaux nés 
vivants 

✓ En France, incidence estimée à 0,8% des naissances vivantes 
✓ Anomalies extra-cardiaques associées dans la population pédiatrique:  ~ 30% 
✓ Evolution naturelle des cardiopathies non traitées : survie 15-25% 
✓ Survie globale à la chirurgie correctrice de la cardiopathie congénitale proche 

de 95% et atteinte de l’âge adulte (>18 ans) 
✓ 98% pour cardiopathie gravité légère  
✓ 90% pour les cardiopathies de gravité intermédiaire 
✓ 56% pour les cardiopathies complexes 
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✓ Croissance annuelle de la population adulte avec cardiopathie congénitale: 5% 
✓ Population croissante congénitaux adultes >>> population pédiatrique  
✓ Femmes > hommes ; population exposée aux pathologies acquises  
✓ Adultes non corrigés: 10-15%	 	

ENFANT ADULTE



Données générales: répartition des cardiopathies congénitales 
adultes = groupe hétérogène +++
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Tampa Bay Adult congenital Heart Clinic of The Congenital Heart Institute of Florida 

The Tampa Bay Adult Congenital Heart Clinic,
however, has made a commitment to provide
diagnostic and therapeutic care to these non-funded
patients.

Inpatient care has not been completely centra-
lized. This situation is a result of congenital cardiac
surgery, adult cardiac transplantation, and high-risk
obstetrical services not being available inclusively in
one centre. Currently, the physicians and health care
providers composing the Congenital Heart Institute
of Florida provide these services at geographically
different institutions within the Tampa Bay com-
munity, specifically at All Children’s Hospital and
Bayfront Medical Center in Saint Petersburg, and
St. Joseph’s Children’s Hospital and Tampa General
Hospital in Tampa. While inpatient services are
somewhat decentralized, the best care available and

the specific patient needs direct the selection of a
particular hospital. Other factors considered include
patient preference due to geographic considerations
or requirements of insurance contracts. Although
this geographical separation has been cumbersome
for the providers of health care because of
responsibilities for care of other patients in different
locations, the final result assures the best match for
a particular patient or condition with the appro-
priate hospital facility within the community. The
addition of care coordinators to the three outpatient
facilities will further assist in streamlining the
inpatient experience for both the patient and family.

Expertise of the inpatient nursing and allied
health staff have also evolved over the years.
Difficulties include paediatric-trained personnel
not being comfortable with adult patients and their
medical problems, and adult-trained staff not being
comfortable with congenital heart disease. Common
examples include paediatric-trained personnel not
being comfortable with selection of medications and
different dosing regimes, as well as the management
of medical comorbidities that frequently coexist
in the adult patient, such as diabetes mellitus,
and other endocrine, pulmonary, hepatic, or renal
abnormalities. Conversely, adult-trained personnel
may not be familiar with the anatomy and
physiology of congenital heart disease and its
potential implications, such as the possibility of
an air embolism in the setting of an intracardiac
shunt while flushing a simple intravenous line.
Further experience, and focussing a smaller group of
allied health professionals, will further improve the
quality of care provided to this continuously
increasing group of patients.

Despite these challenges, the Tampa Bay Adult
Congenital Heart Program of The Congenital Heart
Institute of Florida has obtained excellent outcomes.
The catheterization, interventional, electrophysiol-
ogy procedures account for one-tenth of the total
procedures, and in the last decade there has been no
mortality. In addition, the surgical volume and case

Figure 2.
Distribution of diagnoses in 292 patients seen at the Tampa Bay
Adult Congenital Heart Clinic of The Congenital Heart Institute
of Florida.
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Figure 3.
Functional class of patients in the Tampa Bay Adult Congenital
Heart Clinic of The Congenital Heart Institute of Florida.
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Figure 4.
Payer mix for 288 patients in the Tampa Bay Adult Congenital
Heart Clinic of The Congenital Heart Institute of Florida.
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CIA et CIV ∼ 20% 
TOF ∼ 20% 
Valvulopathie aortique ∼ 10%



Données générales : éléments démographiques = âge
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complexity have both steadily increased. During
the 5 years from 2002 through 2006 inclusive, the
Congenital Heart Institute of Florida has performed
on the average 796 cardiothoracic operations per
year. The volume of adults requiring surgical
correction for congenital heart disease comprised
6% of the total surgical volume over the last decade,
with an overall early mortality of 2.3%, which is
identical to that reported in the database of the
Society of Thoracic Surgeons (Fig. 5). Common
operations include late insertion of a pulmonary
valve for patients with tetralogy of Fallot and
pulmonary insufficiency, often using a novel
bicuspid polytetrafluoroethylene pulmonary valve
that was developed by our surgical team, and has
been inserted in over 90 patients,15,16 as well as
revision of the Fontan circulation, with conversion
of a prior classical Fontan circuit to the total
cavopulmonary connection accompanied by a Maze
procedure,4 and a variety of other valvar repairs and
replacements, and replacements of conduits.

Future efforts will focus on expanding the
inpatient and outpatient infrastructure, centraliza-
tion of inpatient services, expanding the role of care
coordinators, and emphasizing patient and family
education, continued follow-up, activity levels, and
planning of pregnancies. In addition, new recruit-
ments will include individuals with formal training
and exposure to adults with congenital heart
disease, either from the paediatric cardiology path-
way, or from adult cardiology with subsequent
training in adult congenital heart disease.17

Spectrum of adult congenital cardiac disease
in a centre providing tertiary care – the Mayo
Clinic experience

Between March 1, 1955, and January 1, 2007, at
Mayo Clinic in Rochester, Minnesota, in the United
States of America, 5,747 patients aged 18 years and
older have undergone operations to correct a congenital
heart defect, excluding patients with a bicuspid aortic
valve and those with a defect within the oval fossa,
or an ‘‘ostium secundum’’ atrial septal defect. The
majority of patients are aged from 21 to 40 years (Fig.
6). The number of such adults undergoing surgery at
the Mayo Clinic over the last 14 years has steadily
increased (Fig. 7). The early mortality for this group of
2,851 consecutive operations in the 14 years from
1993 to 2006 inclusive was 2.4%.

A core multidisciplinary team of subspecialists
in the Congenital Heart Center at Mayo Clinic,
Rochester, are fully trained to care for patients with
congenitally malformed hearts. This includes 12
congenital cardiologists, 4 surgeons, 5 anaesthesiolo-
gists/intensivists, 1 radiologist, 2 electrophysiologists,

Discharge Mortality following Cardiac Surgery from the
Database of the Society of Thoracic Surgeons:
2002 to 2005 inclusive, n = 45,635 operations
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Figure 5.
Discharge mortality following cardiac surgery from the database of
the Society of Thoracic Surgeons for the years 2002 to 2005
inclusive. It is notable that mortality is highest in neonates, then
decreases in infants, decreases more in older children, but then
increases again in the population of adults with congenital
heart disease.
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Figure 6.
Age distribution of patients in the Mayo Adult Congenital
Heart Clinic.

Mayo Clinic Adult Congenital Cardiovascular
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Figure 7.
Number of operations for adults with congenital heart disease
performed at Mayo Clinic over the last 14 years.
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(Webb  et al. JACC  1991 18:311)
6

Cardiopathies congénitales –  Chirurgies non cardiaques
 patients >12 ans = groupe hétérogène
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Au final, prise en charge complexe par : 
✓ groupe d’âge très hétérogène 
✓ cardiopathie congénitale : groupe très hétérogène 
✓ procédures très hétérogènes (chirurgies, procédures 

au cathétérisme, anesthésies hors bloc opératoire, 
procédure de rythmologie…)
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Quels risques ou sur-risques périopératoires ?

✓ Morbidité ? 
✓ Mortalité ? 
✓ Données chez les patients adultes

Données épidémiologiques



Risques opératoires dans la population pédiatrique : 
morbidité
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✓ Majoration du risque de morbidité en présence d’une cardiopathie majeure 
(OR  2,07) ou cardiopathie sévère (OR 2,51) 

• infection du site opératoire 
• pneumopathie 
• infection urogénitale 
• infection des voies d’abord (VVC) et sepsis  
• insuffisance rénale 
• évènements thrombo-emboliques 
• évènements neurologiques 
• transfusion non prévue 
• admission non programmée en réanimation 
• réintubation 
• reprise chirurgicale

Brown ML et al. Anesthesia in pediatrics patients with congenital disease undergoing non cardiac surgery: defining the risk. Journal of 
cardiothoracic and vascular anesthesia 2020 ; 34: 470-478.

Chu DI et al. Mortality and morbidity after laparoscopic  surgery in children with and without  congenital heart disease. J Pediatr 2017; 185 : 
88-93.

Données épidémiologiques



University Hospital Consortium, 191261 actes de chirurgie non cardiaque chez des patients de 
pédiatrie, 5967 patients avec cardiopathie congénitale (3,1%)

10

✓ mortalité totale à 30j post procédure : 4,0% 
• sans cardiopathie congénitale: 3,8% 
• avec cardiopathie congénitale: 6,0%

Baum VC et al. Influence of congenital heart disease on mortality after non cardiac surgery in hospitalized children. Pediatrics 
2000;105:332-5.

Brown ML et al. Anesthesia in pediatrics patients with congenital disease undergoing non cardiac surgery: defining the risk. Journal of 
cardiothoracic and vascular anesthesia 2020 ; 34: 470-478.

Risques opératoires dans la population pédiatrique : 
mortalité

Données épidémiologiques
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✓ mortalité périopératoire liée à l’anesthésie est de 0,98 décès pour 10000 
anesthésies 

✓ mortalité périopératoire liée à l’anesthésie est de 180 décès pour 10000 
anesthésies chez le nouveau né (<1 mois) 

✓ mortalité périopératoire est en rapport avec une cardiopathie congénitale 
chez 80% des patients

Van der Griend BF et al. Postoperative mortality  in children after 101885 anesthetics at a tertiary pediatric hospital. Anesth Analg 2011; 
112:1440-7.

Risques opératoires dans la population pédiatrique : 
mortalité

Données épidémiologiques

University Hospital Melbourne, 101885 actes d’anesthésie chez 56263 enfants
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✓ ACR chez les patients porteurs de cardiopathies : 
• 54% des ACR dans les blocs généraux 
• 26% dans les blocs de chirurgie cardiaque 
• 17% lors des cathétérismes ou procédure hors bloc opératoire

Baum VC et al. Influence of congenital heart disease on mortality after non cardiac surgery in hospitalized children. Pediatrics 
2000;105:332-5.

Brown ML et al. Anesthesia in pediatrics patients with congenital disease undergoing non cardiac surgery: defining the risk. Journal of 
cardiothoracic and vascular anesthesia 2020 ; 34: 470-478.

Statistiques issues de:  

- POCA registry (pediatric perioperative cardiac arrest registry) 1994-2005, including 373 CA in children, 127 children with CHD

✓ ACR chez les patients porteurs de cardiopathies : 
• 59% chez les patients avant correction de la cardiopathie 
• 26% chez patients avec correction palliative 

Risques opératoires dans la population pédiatrique : 
morbidité/mortalité

Données épidémiologiques
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Proportion du risque attribuable à  
✓ Age du patient ? 
✓ Sévérité de la cardiopathie congénitale ou acquise ? 
✓ Le risque chirurgical ? 
✓ Statut fonctionnel préopératoire ? 

Risques opératoires dans la population pédiatrique : 
morbidité/mortalité

Données épidémiologiques



University Hospital Consortium, population pédiatrique, 191261 actes de chirurgie non cardiaque , 5967 patients avec cardiopathie 
congénitale (3,1%)
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✓ mortalité à J30 post procédure enfant < 1 mois 
• sans cardiopathie congénitale: 6,6% 
• avec cardiopathie congénitale: 13,6% 
✓ mortalité à J30 post procédure enfant > 1 mois et < 12 mois 
• sans cardiopathie congénitale: 1,4% 
• avec cardiopathie congénitale: 3,1% 
✓ mortalité à J30 post procédure chez enfant > 12 mois 
• sans cardiopathie congénitale : 1,2% 
• avec cardiopathie congénitale : 1,5%

Baum VC et al. Influence of congenital heart disease on mortality after non cardiac surgery in hospitalized children. Pediatrics 2000;105:332-5.

Brown ML et al. Anesthesia in pediatrics patients with congenital disease undergoing non cardiac surgery: defining the risk. Journal of cardiothoracic and vascular anesthesia 2020 ; 34: 470-478.

Risques opératoires dans la population 
pédiatrique : mortalité en fonction de l’âge 

Données épidémiologiques

MAJORATION DU RISQUE CHEZ ENFANT < 1 an et +++ CHEZ  ENFANT< 1mois↳
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✓ mortalité postopératoire à J30 estimée à 11,3% pour les patients 
avec cardiopathie congénitale ou acquise majeure ou sévère 

✓ mortalité postopératoire à J30 estimée à 5,9% pour les patients 
avec cardiopathie congénitale ou acquise mineure 

Statistiques issues de:  
- POCA registry (pediatric perioperative cardiac arrest registry) 
- University Hospital Consortium, population pédiatrique, 191261 actes de chirurgie non cardiaque ,5967 patients avec cardiopathie 
congénitale (3,1%) 

Ramamoorthy C et al. Anesthesia related cardiac arrest in children with heart disease: Data from the pediatric perioperative cardiac arrest 
(POCA) registry. Anesth Analg 2010; 110: 1376-82.

Données épidémiologiques

Risques opératoires dans la population 
pédiatrique : mortalité et sévérité de la 

cardiopathies
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Ventricule unique
✓ mortalité : 17-22% chez les enfants porteurs   d’une  hypoplasie du coeur 

gauche  
✓ Facteurs de risques de complications majeures ou de décès après une 

anesthésie pour procédure non cardiaque chez les patients porteurs d’un 
VU: 

stade 1 (shunt systémico-pulmonaire) ou 2 (DCPP) de la correction 
traitement préopératoire par IEC ou digoxine 
administration préopératoire d’inotropes 
chirurgie non cardiaque complexe 

Données épidémiologiques

Risques opératoires dans la population pédiatrique : 
mortalité et sévérité de la cardiopathies



17

mortalité postopératoire à J30 pour procédure chirurgicale mineure estimée à : 
          - 0,29% chez patients sans cardiopathie congénitale ou acquise 

       - 1,5% chez patients avec cardiopathie congénitale ou acquise 

mortalité postopératoire à J30 pour procédures chirurgicales communes (100 
plus fréquentes) estimée à : 

- 2,3% chez patients sans cardiopathie congénitale ou acquise 
- 7,4% chez patients avec cardiopathie congénitale ou acquise 

Statistiques issues de:  
- POCA registry (pediatric perioperative cardiac arrest registry) 
- University Hospital Consortium, population pédiatrique, 191261 actes de chirurgie non cardiaque ,5967 patients avec 
cardiopathie congénitale (3,1%) 

Risques opératoires dans la population pédiatrique : 
mortalité en fonction de la procédure chirurgicale non 

cardiaque effectuée
Données épidémiologiques



✓ Complications peropératoires : 
	 	 	 première intervention : 5,4% 
	 	 	 globalement : 5,8% 

✓ Age (an) 
	            < 1 : 15% 
                            1- 2 :   9% 
	             > 2 :   3% 

✓ HTAP (PAP sys ≥ 35 mmHG) :	  
	 oui : 15%    versus    non : 4,7% 

✓ Type de Chirurgie 
	               Thoracique : 15% 
	 	 Neurochirurgie : 60%18

Warner - Mayo Clin Proc 1998;73:728

Données statistiques monocentriques issues de la Mayo Clinic

Risques opératoires dans la population pédiatrique : morbi-mortalité 
en fonction de la procédure chirurgicale non cardiaque effectuée

Données épidémiologiques
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✓ Incidence des évènements cardiovasculaires: 11,5% 
✓ Incidence des évènements pulmonaires: 4,7% 

✓ Stratification du risque : 

Brown ML et al. Anesthesia in pediatrics patients with congenital disease undergoing non cardiac surgery: defining the risk. Journal of cardiothoracic and vascular anesthesia 2020 ; 
34: 470-478.

Lee S et al. Incidence and risk factorsfor perioperative cardiovascular and respiratory adverse events in pediatric patients with congenital heart disease undergoing non cardiac 
procedures. Aneth Analg 2018; 127:724-9.

Données statistiques monocentriques issues du Boston children’s Hospital, 2008-2013 , inclusion de 3010 patients avec cardiopathie congénitale

score ASA ≥3 
procédures urgentes 
cardiopathie majeure ou sévère 
ventricule unique 
altération fonction ventriculaire 
chirurgie orthopédique (hémorragie), 
générale, pulmonaire ou neurochirurgie

association significative après analyse univariée et 
multivariée aux complications cardiovasculaires

score ASA ≥4 
chirurgie ORL, gastro-intestinale, 
générale, et maxillofaciale }

}
association significative après analyse univariée 
et multivariée aux complications respiratoires

Risques opératoires dans la population pédiatrique : mortalité 
en fonction du statut fonctionnel du patient

Données épidémiologiques
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HTAP 

✓ HTAP = facteurs indépendants de morbi-mortalité 
✓ Facteurs de risques de complications ou décès chez le patient porteur d’HTAP: 

HTAP systémique ou suprasystémique 
ATCD de syncope 
Elévation de la PODm 
Altération fonction VD 
Age < 1 an 
Oxygénothérapie à domicile

Données statistiques étude monocentrique,148 procedures (39% cardiac catheterization , 61% non cardiac procedures) , 77 children with pulmonary hypertension

✓ Complications périopératoires majeures : 5,6% des 
patients 

✓ ACR peropératoires: 2% 
✓ ACR postopératoires: 4,7% 
✓ Mortalité postopératoire: 1,4%

Brown ML et al. Anesthesia in pediatrics patients with congenital disease undergoing non cardiac surgery: defining the risk. Journal of cardiothoracic and vascular anesthesia 2020 ; 34: 470-478.

Baum VC et al. Influence of congenital heart disease on mortality after non cardiac surgery in hospitalized children. Pediatrics 2000;105:332-5.

Van der Griend BF et al. Postoperative mortality  in children after 101885 anesthetics at a tertiary pediatric hospital. Anesth Analg 2011; 112:1440-7.

Bernier  ML al.  Perioperative events in children with pulmonary hypertension undergoing non-cardiac procedures. Pulm Circ 2018; 8: 1-10.

Taylor  CJ et al. Risk of cardiac catheterization under anaesthesia in children with pulmonary hypertension. Br J Anaesth 2007;98:657-61.

Risques opératoires dans la population pédiatrique : mortalité 
en fonction du statut fonctionnel du patient

Données épidémiologiques
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Risques opératoires dans la population 
adulte : mortalité/morbidité

✓ Mortalité périopératoire chez adulte porteur d’une cardiopathie congénitale de 2 à 7%  
selon les études 

✓ La cardiopathie congénitale est un facteur de risque indépendant de mortalité 
périopératoire 

✓ Facteurs de risque morbidité: 
• SpO2<90% (repos) 
• altération de la fonction cardiaque (FE<30%) 
• dosage NT-proBNP≥33,3 mmol/l 
• mauvaise appréciation pré-opératoire de la cardiopathie 

✓ Facteurs de risques de mortalité: 
• le type de cardiopathie 
• la palliation univentriculaire 
• SpO2<85%(repos) 
• altération de la fonction cardiaque (FE<30%) 
• la FA, HTAP 
• NYHA ≥2

Données épidémiologiques
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Stratification du risque
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Score de risque chez l’adulte porteur de CC : proposition 
RPP 2023

Proposition de score composite de risque intégrant  
✓ Sévérité de la cardiopathie congénitale ou acquise 
✓ Le risque chirurgical 
✓ Statut fonctionnel préopératoire
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Proposition de score de risque

✓ Sévérité de la cardiopathie congénitale ou acquise 

 

 

Dans le même esprit que les recommandations des sociétés savantes de cardiologie [2,9,10], nous 
proposons de considérer 3 groupes de niveaux de complexité croissantes pour les CC [4,11] (Tableau 
2) :  
1. Groupe à risque faible : CC pour lesquelles la prise en charge anesthésique des patients porteurs 

ne nécessite pas d’attention particulière. 
2. Groupe à risque intermédiaire : CC pour lesquelles la prise en charge anesthésique des patients 

porteurs justifie une attention particulière. 
3. Groupe à risque élevé de décompensation aiguë et de décès périopératoire. 
 
Tableau 2 : Groupes à risque selon le type de cardiopathie congénitale 

CC à risque faible CC à risque intermédiaire CC à risque élevé 

Cardiopathie congénitale réparée 
sans lésion résiduelle ou avec lésion 
résiduelle non significative  

Cardiopathie congénitale réparée 
avec lésion résiduelle significative  

Cardiopathie congénitale de 
complexité intermédiaire à sévère 
non réparée et/ou palliée* et CC 
avec un retentissement 
hémodynamique significatif 
justifiant d’un traitement médical   

*la palliation est la stratégie thérapeutique adoptée lorsqu’une réparation anatomique à deux ventricules n’est pas possible. Exemple : 
palliation de Fontan pour le ventricule unique. D’après les recommandations ESC 2022 [11]. 
 
Afin d’affiner le niveau de risque de la CC, il est nécessaire d’intégrer le statut physiologique selon les 
recommandations de l’American Heart Association de 2018 [10] (Tableau 3).  
 
Tableau 3 : Classification des cardiopathies congénitales chez l’adulte selon le statut physiologique  

État physiologique 
          A 

NYHA I 
Absence de séquelles hémodynamique ou anatomique 
Sinusal, absence d’arythmie 
Capacité physique normale 
Fonction rénale, hépatique et pulmonaire normales 

          B 
Séquelles hémodynamiques modérées (Dilatation modérée aortique, ventriculaire, dysfonction 
ventriculaire modérée) 
Valvulopathie modérée 
Shunt trivial 
Arythmie ne nécessitant pas de traitement 
Limitation cardiaque objective à l’effort 

           C 
NYHA III 
Valvulopathie modérée ou importante, dysfonction ventriculaire modérée ou importante        
Dilatation aortique modérée 
Sténose veineuse ou artérielle 
Hypoxémie, cyanose  
Shunt significatif 
Arythmie contrôlée par un traitement 
HTAP non sévère 
Dysfonction d’organe répondeuse au traitement 
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Proposition de score de risque

✓ risque chirurgical 

 

 

switch atrial (D-TGV) 
double discordance (L-TGV) 

B 
C 

intermédiaire 
 

IT modérée à sévère 

D élevé 

Ventricule unique-Fontan C intermédiaire Dysfonction VF, fuite des valves 
AV>modérée 
Sténose aortique 
TSV : trouble de conduction 
Fistule/collatérale (Cf. CC cyanogène) 
Cirrhose, entéropathie exsudative, 
bronchite plastique, insuffisance rénale 

D élevé 

Anomalie coronaire 
  

A faible Ischémie 
Dysfonction ventriculaire 
Troubles du rythme ventriculaire 
IM ischémique (rare) 

B 
C 

intermédiaire 

D élevé 

 
A côté du risque lié à la CC (inhérent à sa complexité et au statut physiologique tel que vu juste au-
dessus), il convient aussi de tenir compte du risque lié à la chirurgie (Tableau 5) [12] : 

 
Tableau 5 : Classification du risque de mortalité selon la chirurgie  

Risque faible : < 1% Risque intermédiaire : 1 à 5% Risque élevé : > 5% 

Chirurgie superficielle 
Chirurgie du sein 
Chirurgie dentaire 
Chirurgie de la thyroïde 
Ophtalmologie 
Chirurgie reconstructrice 
Carotide asymptomatique 
Gynécologie mineure 
Orthopédie mineure (ex : 
méniscectomie) 
Urologie mineure (RTUP) 

Splénectomie  
Hernie hiatale  
Cholécystectomie 
Carotide symptomatique 
Angioplastie périphérique 
Anévrysme par voie endovasculaire 
Tête et cou 
Neurochirurgie   
Chirurgie orthopédique majeure 
(hanche, rachis) 
Chirurgie urologique ou 
gynécologique majeure 
Transplantation rénale 
Chirurgie thoracique non majeure 
Obstétrique 

Chirurgie aortique et vasculaire 
majeure (revascularisation AOMI, 
amputation) 
Chirurgie duodéno-pancréatique 
Hépatectomie, voies biliaires 
Œsophagectomie 
Perforation digestive 
Phéochromocytome 
Cystectomie  
Pneumonectomie 
Transplantation (foie ou poumon) 

Le risque chirurgical estimé est une approximation du risque de décès à 30 jours et d’infarctus du myocarde qui ne tient compte que 
du type d’intervention chirurgicale sans considérer les comorbidités.  Adapté d’après les recommandations de l’ESC/ESA 2014 [12]. 

 
 
Ainsi, on peut caractériser un risque composite de la procédure qui prend en compte le risque 
“patient” lié à la cardiopathie le statut physiologique et le risque lié à la chirurgie (Cf. annexe 3) : 
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Proposition de score de risque

✓ Statut fonctionnel préopératoire 

 

 

Dans le même esprit que les recommandations des sociétés savantes de cardiologie [2,9,10], nous 
proposons de considérer 3 groupes de niveaux de complexité croissantes pour les CC [4,11] (Tableau 
2) :  
1. Groupe à risque faible : CC pour lesquelles la prise en charge anesthésique des patients porteurs 

ne nécessite pas d’attention particulière. 
2. Groupe à risque intermédiaire : CC pour lesquelles la prise en charge anesthésique des patients 

porteurs justifie une attention particulière. 
3. Groupe à risque élevé de décompensation aiguë et de décès périopératoire. 
 
Tableau 2 : Groupes à risque selon le type de cardiopathie congénitale 

CC à risque faible CC à risque intermédiaire CC à risque élevé 

Cardiopathie congénitale réparée 
sans lésion résiduelle ou avec lésion 
résiduelle non significative  

Cardiopathie congénitale réparée 
avec lésion résiduelle significative  

Cardiopathie congénitale de 
complexité intermédiaire à sévère 
non réparée et/ou palliée* et CC 
avec un retentissement 
hémodynamique significatif 
justifiant d’un traitement médical   

*la palliation est la stratégie thérapeutique adoptée lorsqu’une réparation anatomique à deux ventricules n’est pas possible. Exemple : 
palliation de Fontan pour le ventricule unique. D’après les recommandations ESC 2022 [11]. 
 
Afin d’affiner le niveau de risque de la CC, il est nécessaire d’intégrer le statut physiologique selon les 
recommandations de l’American Heart Association de 2018 [10] (Tableau 3).  
 
Tableau 3 : Classification des cardiopathies congénitales chez l’adulte selon le statut physiologique  

État physiologique 
          A 

NYHA I 
Absence de séquelles hémodynamique ou anatomique 
Sinusal, absence d’arythmie 
Capacité physique normale 
Fonction rénale, hépatique et pulmonaire normales 

          B 
Séquelles hémodynamiques modérées (Dilatation modérée aortique, ventriculaire, dysfonction 
ventriculaire modérée) 
Valvulopathie modérée 
Shunt trivial 
Arythmie ne nécessitant pas de traitement 
Limitation cardiaque objective à l’effort 

           C 
NYHA III 
Valvulopathie modérée ou importante, dysfonction ventriculaire modérée ou importante        
Dilatation aortique modérée 
Sténose veineuse ou artérielle 
Hypoxémie, cyanose  
Shunt significatif 
Arythmie contrôlée par un traitement 
HTAP non sévère 
Dysfonction d’organe répondeuse au traitement 
 

 

 

D’après les recommandations de l’AHA 2018 [10]. 

 
Pour apprécier le risque anesthésique lié à la cardiopathie congénitale (Tableau 4) il est nécessaire 
d’intégrer le risque lié à la cardiopathie (tel que défini dans le tableau 2) au statut physiologique (tel 
que défini dans le tableau 3). 
 
Tableau 4 : risque et classification physiopathologique des cardiopathies congénitales  

Catégorie physiopathologique Statut Physiologique 
(Cf. tableau 3) 

Risque liée à la CC 
(Cf. Tableau 2) 

Risques communs 

Shunts 
Shunts gauche 
droite 

Pré-tricuspide : 
RVPA 
CIA large (>10mm) 
CAV partiel 

A 
B 

faible Dysfonction VD sévère, IT > modérée 
HTAP 
Trouble du rythme supraventriculaire ++, 
trouble de la conduction + /- 

C intermédiaire 

D élevé 

Post-tricuspide : 
CIV 
Canal artériel 
CAV complet 

A faible Dysfonction VG sévère (surcharge 
chronique) 
HTAP 

B 
C 

intermédiaire 

D élevé 

Shunts droite 
gauche 

Avec HTAP : 
CIV large, CA large CIA 
CAV 
TAC 
APSO-MAPCA 

D élevé Insuffisance cardiaque 
Polyglobulie/thrombopénie/thrombopat
hie 
Hémoptysie 
Embolie paradoxale 
Endocardite Sans HTAP : 

CIV + Sténose pulmonaire 
Ebstein CIA 
VU-Fontan 

C intermédiaire 

D élevé 

CC du cœur droit 
 Voie droite réparée : 

Fallot 
APSO 
APSI 
TAC 
VDDI 
Ross 
TGV Switch artériel 

A faible Fuite pulmonaire > moyenne 
Sténose pulmonaire serrée (> 64mmHg) 
Dysfonction VD, 
Fuite tricuspide 
Arythmie 
Aortopathie/IA 
Dysfonction VG 
Endocardite (prothèse du tube VD-AP) 

B 
C 

intermédiaire 

D élevé 

Tricuspide : 
Ebstein 

A faible IT> modérée 
Dysfonction VD 
CIA (Cf. CC cyanogène) 
Pre-excitation/ TSV 

B 
C 

intermédiaire 

D élevé 

CC du Cœur gauche :  
RM congénital 
IM congénitale 
RA congénital 
Coarctation aortique 

A faible RM : HTAP, TSV 
IM : Dysfonction VG, TSV 
RAo : Dysfonction VG, TV, Aortopathie 
Cao : HTA, anévrysme cérébrale, 
Aortopathie, Dysfonction VG 

B 
C 

intermédiaire 

D élevé 

VD systémique :  A faible Dysfonction VD sévère 

            D 
NYHA IV 
Dilatation aortique sévère 
Arythmie réfractaire au traitement 
Hypoxémie sévère (souvent associée à une cyanose) 
HTAP sévère 
Syndrome d’Eisenmenger 
Dysfonction d’organe réfractaire au traitement 
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Proposition d’un score de risque composite

 

 

Tableau 6 : Risque composite selon le type de cardiopathie congénitale, le statut physiologique et le 
risque lié à la chirurgie. D’après proposition du groupe des experts 
 

   CARDIOPATHIE  
CHIRURGIE  risque faible risque intermédiaire risque élevé    

Risque composite 
faible 
Risque composite 
intermédiaire 
Risque composite 
élevé 

 

risque faible  A B C D  

risque intermédiaire 
 

A B C D 
 

risque élevé  A B C D  

A, B, C, D : statuts physiologiques (Cf tableau 3)   
*Une procédure sous ALR périphérique est considérée à score composite faible quel que soit le statut de la cardiopathie. 
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2. Méthodologie 

Ces recommandations sont le résultat du travail d’un groupe d’experts réunis par la SFAR avec la 
participation de la SFC, de la SFP et de la SFCTCV. Chaque expert a rempli une déclaration de conflits 
d’intérêts avant de débuter le travail d’analyse. Dans un premier temps, le comité d'organisation a 
défini les objectifs, la méthodologie, le champ d'application ainsi que les questions à traiter de ces 
recommandations. Ces éléments ont ensuite été modifiés puis validés par les experts.  

RPP SFAR Anesthésie pour patients adultes porteurs d’une cardiopathie congénitale en chirurgie non cardiaque 2023 
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Algorithme de 
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patients 

adultes avec 
cardiopathie 
congénitale 

pour 
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cardiaque

 

 

Annexe 3 : Fiche Flash RPP Anesthésie pour patients adultes porteurs d’une cardiopathie congénitale 
en chirurgie non cardiaque 
 
Experts : Elise LANGOUET, Nadir TAFER 

 

RPP SFAR Anesthésie pour 
patients adultes porteurs d’une 
cardiopathie congénitale en 
chirurgie non cardiaque 2023 
Annexes



Prise en charge périopératoire des cardiopathies 
congénitales  lors des procédures non 

cardiaques : grands principes
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Anesthésie et cardiopathie congénitale: généralités
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A primary goal of anesthetic management in patients
with pulmonary hypertension is to minimize increases in
pulmonary vascular resistance and to maintain systemic
vascular resistance (fig. 1). Abrupt increases in pulmo-
nary vascular resistance may precipitate either acute
right ventricular failure and decreased cardiac output in
patients without intracardiac shunting or oxygen desatu-
ration followed by decreased cardiac output in patients
with intracardiac shunting. In both cases, severe brady-
cardia may occur with progression to cardiac arrest. Pre-
vention and treatment of pulmonary hypertensive crisis
includes hyperventilation (with 1.0 fractional inspired ox-
ygen concentration), correction of acidosis, avoidance of
sympathetic nervous system stimulation, maintenance of
normothermia, minimization of intrathoracic pressure,
and use of inotropic support. Inhaled nitric oxide may
be useful to treat sudden increases in pulmonary vascu-
lar resistance, and this drug should probably be available
in the operating room for use in high-risk patients. Re-
gional anesthesia may be an acceptable alternative to
general anesthesia for patients undergoing peripheral
procedures. However, spinal or epidural anesthesia may
produce unacceptable decreases in systemic vascular resis-
tance in patients with unrestrictive intracardiac shunts, and
this action could exacerbate right to left shunting. Con-
versely, general anesthesia allows for optimal control of

ventilation and may be preferable in patients undergoing
high-risk surgery.

Bleeding and Thrombosis Risk
Most patients with Eisenmenger syndrome will be se-

verely cyanotic, defined as an oxygen saturation of no
more than 85%. Cyanotic patients are at high risk for
both perioperative bleeding and thrombosis, even dur-
ing minor surgery. Both are secondary to abnormalities
in platelet number and function as well as complex
abnormalities in the coagulation system. Thrombocyto-
penia is felt to be secondary to shortened platelet sur-
vival due to peripheral consumption. The abnormalities
in the coagulation pathways are less understood. Pa-
tients with severe cyanosis have low levels of circulating
vitamin K–dependent clotting factors, factor V, and von
Willebrand factor. This leads to an elevated International
Normalized Ratio and a prolonged activated partial throm-
boplastin time. These patients, however, do not have an
elevated bleeding time, likely secondary to increased blood
viscosity and decreased flow. Further contributing to the
bleeding risk is the presence of arteriolar dilation and
increased tissue vascularity. This is felt to be secondary
to increased release of endothelium-derived nitric oxide
and prostaglandins in response to increased wall sheer
stress in the setting of increased blood viscosity.

Fig. 1. Factors that influence the distribution of blood flow between the systemic and pulmonary circulations are shown.
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Risques opératoires liés à l’anesthésie

(13,20,30,31,34). The effects of desflurane and propofol
infusions are unknown in this patient group. Opioid
infusions, spinal and epidural anesthesia have all been
used effectively (13,35).

Four major complications of heart disease in chil-
dren

Arrhythmias

Some cardiac operations are associated with an
increased risk of late-onset arrhythmias. Surgery invol-
ving extensive atrial sutures or ventriculotomy poses
the highest risk. Arrhythmias can occur years later and
be asymptomatic or associated with hemodynamic col-
lapse and sudden death. Necrosis and progressive
fibrosis extending into the conduction system are
thought to be the causes (39,40).
Atrial arrhythmias are commonest after repair of

sinus venous defects, atrial septal defects, atrial switch
procedures (Mustard or Senning), and total cavopul-
monary anastomosis (Fontan procedure). Damage to
the atrioventricular (AV) node and Bundle of His is
commonest after ventriculotomy or right ventricle to
pulmonary artery conduit (39,40). Table 1 summarizes
the evidence. However, these data need to be inter-
preted cautiously, because modern surgical techniques
and trends toward earlier repair in infancy may reduce
but not eliminate these risks (41–45).
Some children with heart disease have a primary

malignant arrhythmia. Prolongation of the QT interval
is associated with torsades de pointes especially in chil-
dren with long QT syndromes. Optimal anesthesia for
these children is not well described. The evidence sug-
gests propofol and sevoflurane (55,56) have minimal
effect on the QTc interval (QT interval corrected for
heart rate), whereas desflurane is known to prolong
QTc in normal children (57).All children with heart
disease should have a preoperative electrocardiogram
(ECG). Ventricular ectopics (VE) are an ominous sign
as 30% of these patients eventually die suddenly (42).

It has been suggested that factors known to lower the
threshold for VE should be avoided, for example
hypercarbia, acidosis, hypoxia, and large doses of local
anesthetic with epinephrine (39).

Cardiac failure

Cardiac failure is the end result of a continually
volume- or pressure-overloaded heart. Limited cardiac
reserve describes the situation where the heart is func-
tioning at near maximal capacity even while the child
is resting (39). Children with limited cardiac reserve
must be identified because they are at high risk of car-
diac failure during anesthesia. Plasma noradrenaline
levels are increased in children with cardiac failure
(58), and anesthetics that reduce sympathetic tone may
precipitate severe cardiac failure. In this situation, pro-
pofol can have a profoundly deleterious effect on car-
diac output, whereas ketamine has minimal effect
(14,15). Both inhalational and intravenous inductions
are prolonged, so patience is required to prevent exces-
sive drug administration. The use of vasoactive agents
and invasive monitoring may be needed even for minor
surgery. Depending on the cause of cardiac failure and
the risk of poor coronary perfusion, epinephrine and a
vasoconstrictor such as phenylephrine should be imme-
diately available. Major surgery involving significant
blood loss and/or fluid shifts poses high risk, and full
pediatric intensive care support should be available
(11). Further management of children with cardiac
failure is discussed elsewhere in this supplement.

Pulmonary hypertension (PHT)

PHT is defined as having a mean PAP above
25 mmHg at rest or 30 mmHg on exercise (59,60).
Children at high risk are those with (i) excessive pul-
monary blood flow (PBF) (left-to-right shunt) or (ii)
prolonged pulmonary venous obstruction or high left
atrial pressure.

Table 1 Arrhythmia risk

Procedure Risk References

Atrial Switch (Mustard or Senning) Approximately 50% have sinus node dysfunction; 10% incidence of

ventricular dysfunction and arrhythmia

(46–48)

Ebsteins Atrial tachycardia. Arrhythmias and sudden death during placement of

intracardiac lines

(49,50)

Single ventricle circulation Up to 30% risk of arrhythmias leading to sudden death (51,52)

Tetralogy of Fallot Up to 5% risk of sudden death or sustained ventricular tachycardia. Right

ventricular outflow tract obstruction increases risk of ventricular arrhythmias

Poor exercise tolerance is suggestive of RV failure is a risk factor for VT and

sudden death.

(41–44,53,54)

Managing children for noncardiac surgery M.C. White

524 Pediatric Anesthesia 21 (2011) 522–529 ª 2010 Blackwell Publishing Ltd
Défaillance cardiaque aiguë :

Troubles du rythme cardiaque: 

Déséquilibre de shunts 

Déséquilibre des corrections physiopathologiques 
des cardiopathies complexes (ex DCPP et DCPT++)

ACR

causes multifactorielles telles que l’ischémie myocardique, dysfonction fonction contractile …

causes multifactorielles telles que les toubles ioniques, ischémie myocardique périopératoire, le 
type de cardiopathie, l’hypovolémie…
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Risques péri-opératoires 

Troubles de hémostase

Conséquences de l’hypoxémie chronique = polyglobulie 
 ↗ Hte → ↗ Viscosité 

	 	 - risque thromboembolique (Hte>65% rein, >70% AVC) 
	 	 - coagulopathie avec dysfonction plaquettaire, ↘ facteurs de coagulation et vWillebrand                        

                   →   saignement peropératoire = PREMIERE CAUSE ACR peropératoire (hypovolémie++++) 

Troubles de la coagulation  (ex Fontan) :  
peropératoire: risque de saignement par ↘ synthèse du facteur VII, perte des protéines par entéropathie exsudative 
postopératoire: risque de thrombose par ↗ synthèse du facteur VIII, circulation veineuse passive et stagnante 

Risque anesthésique lié à la fonction myocardique

Cannesson et al. Anesthesia  for noncardiac surgery  in adults with congenital  heart disease. Anesthesiology 2009; 111: 432-40.
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ANESTHESIE DU PATIENT PORTEUR DE CARDIOPATHIE 
CONGENITALE : GRANDS PRINCIPES



Evaluation Préopératoire Anesthésique

✓ Evaluation : colloque multidisciplinaire pour cas 
complexes	  
✓ Chirurgien: risque chirurgical  
✓ Cardiologue : évaluation préopératoire , optimisation du 

traitement médical, dosage marqueurs (NTproBNP) 
✓ Anesthésiste avec compétence en cardiopathie congénitale 

✓ Examen clinique 
✓ Sat O2 – accès vasculaire (doppler des axes vasculaires ++

+ chez patients multi-opérés) 
✓ Echocardiographie, ECG, KT cardiaque  
✓ Bilan biologique (coagulation, hépatique, renal) 
✓ Traitement (AVK, aspirine, IEC…) 
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Evaluation Préopératoire Anesthésique

✓ L’absence d’identification et d’évaluation pré-
opératoire de la cardiopathie congénitale est 
directement liée à la mortalité chez 50% des patients

36

Maxwell et al. Factors contributing to adverse perioperative events in adult with congenital heart disease: a structured analysis of cases from the closed claim 
project:Adverse perioperative events in ACHD. Congenit Heart Dis 2015;10:21-9

✓ Détection des facteurs de risque de morbidité 
✓ SpO2 repos<90% 
✓ Altération de la fonction cardiaque (FE<30%) 
✓ Dosage du NT-proBNP≥ 33,3 mmol/l 
✓ (mauvaise appréciation de la cardiopathie congénitale)

✓ Détection des facteurs de risque de mortalité 
✓ le type de cardiopathie 
✓ Altération de la fonction cardiaque (FE<30%) 
✓ la palliation univentriculaire 
✓ SpO2<85% 
✓ Fibrillation auriculaire, hypertension artérielle pulmonaire 
✓ Classe NYHA ≥2



Evaluation Préopératoire Anesthésique
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✓ Evaluation du risque chirurgical 
✓ En 3 catégories :  chirurgie à faible risque, à risque intermédiaire et à 

haut risque 
✓ Le contexte d’urgence est  associé à une surmortalité (OR 2,13; IC 95%)

Maxwell et al.Perioperative outcomes of major noncardiac surgery in adults with congenital heart disease. Anesthesiology 2013; 119: 762-9

✓ Evaluation du statut fonctionnel du patient  

✓ Gestion des traitements 
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P é r i o d e p r é -
o p é r a t o i r e : 
g e s t i o n d e s 
t r a i t e m e n t s 
c a r d i o t r o p e s , 
anti-arythmiques, 
a n t i H T A P e t  
anticoagulants

 

 

FICHE PRATIQUE #1 : Gestion des traitements cardiotropes, anti-arythmiques, anti-hypertenseurs 
pulmonaires et anticoagulants 

Experts : Diane ZLOTNIK, Pascal AMEDRO 
 

 Gestion péri opératoire [1,2,3] Conduite à tenir 
Traitement de l’insuffisance 
cardiaque 

La veille de l’intervention Le matin de 
l’intervention 

 

Diurétiques Poursuite Arrêt Contrôle de la kaliémie souhaitable 
Optimisation de la volémie 
périopératoire 

IEC Poursuite Arrêt Poursuite en cas d’insuffisance 
cardiaque et/ou FE ventricule 
systémique < 40% 

Bétabloquants Poursuite Poursuite En l’absence d’urgence, discuter l’arrêt 
du traitement par le cardiologue 
congénitaliste référent.  

Inhibiteurs SRAA Poursuite Arrêt Arrêt ≥ 12h (Traitement de l’HTA) 
Poursuite en cas d’insuffisance 
cardiaque et/ou FE ventricule 
systémique < 40% 

Anti-arythmiques :    
- Classe I (Flécaine…) Arrêt Arrêt 
- Classe II, III (Cordarone) Poursuite Poursuite 
Digoxine Aucune recommandation  Aucune 

recommandation  
En l’absence d’urgence, discuter l’arrêt 
du traitement par le cardiologue 
congénitaliste référent. 

Traitement antihypertenseur pulmonaire 
Sildenafil Poursuite  Poursuite  
Bosentan 
Prostacycline 
Traitement anticoagulant [3,4,5] 
AOD :   En l’absence d’urgence, discuter l’arrêt 

du traitement par le cardiologue 
congénitaliste référent. 

- Rivaroxaban 
- Apixaban 
- Edoxaban 
- Dabigatran 

Voir recommandations GIHP 

AVK  Interrompre 5 jours avant une chirurgie à risque 
hémorragique élevé** 
Relais HBPM ou HNF selon la pathologie catégorie de 
risque 

En absence d’urgence discuter du 
relais AVK voir de l’arrêt avec le 
cardiologue congénitaliste référent (en 
particulier en prévention primaire chez 
les ventricules uniques) 

Agents antiagrégants plaquettaires [6] 
Aspirine Dernière prise J-3 Avis d’expert, arrêt sauf en cas de 

shunt systémico-pulmonaire (blalock-
taussig shunt, stent du canal artériel).  
En absence d’urgence discuter avec le 
cardiologue congénitaliste référent 
d’un relais par HBPM ou HNF en post-
opératoire.  

Clopidogrel Dernière prise J-5 
Ticagrelor Dernière prise J-5 
Prasugrel Dernière prise J-7 
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✓ Prise en charge des cardiopathies congénitales  
adulte avec score composite intermédiaire ou 
élévé en centre expert 

✓ diminution des complications périopératoires 
✓ dans la base de données Québécoise des cardiopathies 

congénitales, la prise en charge en centre expert a permis une 
diminution de la mortalité (RR -5%; IC 95% [ -10,8%- -0,8%] ; 
particulièrement dans le groupe des cardiopathies 
congénitales à risque élevé 

✓ rôle de l’expertise de l’anesthésiste en cardiopathie 
congénitale

Mylotte et al. Specialized Adult congenital heart disease care: the impact of policy on mortality. Circulation 2014;129: 1804-12

Maxwell et al..Knowledge and attitude of anesthesia providers about noncardiac surgery in adults with congenital heart disease: survey of 
anesthesiologists caring for adults. Congenit Heart Dis 2014;9:45-53
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Recommandations de American Heart Association et  American College of cardiology

Yamamoto T, Schindler E. Anaesthesia management for non cardiac surgery in children with congenital heart disease. Anaesthesiology Intensive Therapy 2016;48(5):305-313.

311

Tomohiro Yamamoto, Ehrenfried Schindler, Anaesthesia management in children with CHD 

redistributed. The core body temperature decreases rapidly 
within the first one or two hours after anaesthesia induction 
and stays stable at approximately 34 degrees (Fig. 2) [81]. 
The younger the patient is, the swifter the body temperature 
decreases. Therefore, it is incorrect to judge that the core 
body temperature remains warm, even if the body surface 
of the patient is still warm. In patients with polycythaemia, 
hypothermia worsens peripheral perfusion and leads to  
a metabolic acidosis.

In cases, in which a central venous catheter is necessary, 
the use of a real-time ultrasound-guided technique is rec-
ommended [82, 83] because the central veins are so often 
punctured that they may be occluded by a thrombus, and 
the coagulation status may have not yet normalized because 
of daily anticoagulant therapy in CHD patients.

WHICH PATIENTS FOR NONCARDIAC SURGERY 
SHOULD BE REFERRED TO SPECIALIZED CENTRES?

The American Heart Association (AHA) and the American 
College of Cardiology (ACC) together published a guideline 

for the management of patients with congenital heart dis-
ease in 2008 [84, 85]. This guideline describes the answers 
to the question very well. For example, patients with Fontan 
circulation, severe pulmonary hypertension, cyanosis, clini-
cally relevant symptoms such as heart insufficiency, cardiac 
valvulopathy, chronic anticoagulation therapy, and an ar-
rhythmia that requires therapy are categorized into “high 
risk” patients and should be referred to a specialized heart 
centre [84, 85]. This guideline lists the types of patients with 
CHD who do not need to be referred to specialized heart 
centres for non-cardiac surgery and can be treated in non-
specialized centres (Table 6) [84, 85].

CONCLUSION
The aim of this article is to enable anaesthesiologists 

who are not usually engaged in the anaesthesia manage-
ment of CHD patients to provide perioperative management 
for CHD patients safely and with confidence by having basic 
and advanced knowledge about CHD patients and their 
pathophysiological characteristics. It is necessary to acquire 

Figure 2. The time course of the core body temperature after anaesthesia induction. The core body temperature decreases rapidly in the first one 
or two hours after the anaesthesia induction and stays stable at around 34 degrees

Table 6. Patients with CHD, who need not to be referred to specialized heart centers for non-cardiac surgery [84, 85]

Not corrected CHDs Operative/interventional corrected CHDs

Isolated congenital aortic valvulapathy Closed/occluded patent ductus arteriosus (PDA)

Isolated congenital mitral valvulopathy (excluding “parachute valve”,  
cleft leaflet)

Closed/occluded atrial septal defect (ASD) without rest shunt

Isolated patent foramen ovale (PFO) or atrial septal defect (ASD) Corrected sinus venosus ASD without rest shunt

Isolated ventricular septal defect (VSD) Closed/occluded ventricular septal defect (VSD) without rest shunt

Small patent ductus arteriosus (PDA)

Mild pulmonary stenosis

Evaluation Préopératoire Anesthésique : 

  Quel patient ne pas adresser à un centre spécialisé ? 
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✓ Evaluation du risque périopératoire 
✓ morbi/mortalité en fonction de l’âge et de la cardiopathie  
✓ Score non spécifique: score ASA, APGAR chirurgical, score de 

Lee… 
✓ Score de risque composite pour les cardiopathies congénitales 

adultes

✓ Etablir un plan de prise en charge anesthésique 
✓ prise en charge en centre expert ou non expert 
✓ technique d’anesthésie 
✓ monitorage periopéraroire 
✓ prise en charge post opératoire 

Evaluation Préopératoire Anesthésique
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Prémédication 

✓ Règle du jeûn selon recommandations SFAR 
✓ Prémédication à  adapter au terrain et à l’âge 

des patients  
✓ Doit traiter l’anxiété 
✓ Doit provoquer une sédation légère: 

benzodiazépine 
✓ Pas obligatoire 
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Période peropératoire: technique d’anesthésie

Yamamoto T, Schindler E. Anaesthesia management for non cardiac surgery in children with congenital heart disease. Anaesthesiology Intensive Therapy 2016;48(5):305-313.

Cannesson et al. Anesthesia  for noncardiac surgery  in adults with congenital  heart disease. Anesthesiology 2009; 111: 432-40.

ALR périphérique > ALR neuraxiale titrée ou continue> ALR neuraxiale non 
titrée > AG

✓ technique d’anesthésie: pas de contre indication absolue 
✓ complications principales per procédures: hypotension et hypoxémie  
✓ Anesthésie locorégionale (périphérique ++) plutôt que l’AG pour 

réduire la morbi-mortalité périopératoire 
✓ Technique neuraxiale continue ou titrée > technique neuraxiale non 

titrée pour réduire la morbi-mortalité périopératoire 
✓ La sédation modérée ou profonde est associée à une augmentation 

des complications périopératoires chez les patient avec circulation de 
Fontan 

objectif : stratégie anesthésique permettant de limiter les 
variations hémodynamiques et ventilatoires

Egbe et al. Predictors of procedural complications in adult Fontan patients undergoing non-cardiac procedures. Heart 2017; 103: 1813-20

RPP SFAR Anesthésie pour patients adultes porteurs d’une cardiopathie congénitale en chirurgie non cardiaque 2023



✓ Coelioscopie = Prudence mais réalisable  
✓ Pression abdominale  
✓ Retour veineux   
✓ Risque d’embolie gazeuse   
✓ Hypercapnie : impact ++ RVP 
✓ Position en Trendelenbourg , antiTrend

44

Laparoscopie et Fontan 
✓ Pression insufflation < 8-12 cmH2O = Pas de baisse de débit 

cardiaque 
✓ Pression insufflation > 15-20cm = Baisse de débit cardiaque 

Wedgewood J, Doyle E. Anaesthesia and laparoscopic surgery in children. Paediatr Anaesth 2001;11:391-9

Période peropératoire: technique 
chirurgicale



Standard

✓ ECG ± ST  
✓ SaO2 
✓ Capnographie 

(attention gradient EtCO2/
PCO2) 

✓ PNI 
✓ Température ++

+ 
✓ Débit urinaire

Spécifique

45

✓ PA invasive  
	  
✓ PVC (Fontan = PAP) 
	   ✓ Catheter pulmonaire 

Utilité? 
Difficile à mettre en place, 
Dangereux 

✓ Moniteurs de débit 
cardiaque 

✓ ETO 
	 cardiologue et/ou anesthésiste 

habitué aux congénitaux 
✓ NIRS +++ 
	 pédiatrie, shunt, estimation 

ScV02

Période peropératoire: monitorage
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Période peropératoire: monitorage

✓ Monitorage standard tel que recommandé par les 
sociétés savantes pour les procédures à risque 
composite faible 

✓ Monitorage hémodynamique continu ou invasif de la 
PA, mesures régulières de la PaO2 et PaCO2 pour les 
procédures à risque composite intermédiaire ou élevé 

✓ Monitorage invasif de la PA chez enfant <1 mois (+++) 
pour des chirurgies à risque intermédiaire ou élevé  

✓ Monitorage de la pression veineuse centrale continue 
en cas de circulation de Fontan

RPP SFAR Anesthésie pour patients adultes porteurs d’une cardiopathie congénitale en chirurgie non cardiaque 2023R

Cannesson et al. Anesthesia  for noncardiac surgery  in adults with congenital  heart disease. Anesthesiology 2009; 111: 432-40.

Maxwell et al.Perioperative outcomes of major noncardiac surgery in adults with congenital heart disease. Anesthesiology 2013; 119: 762-9
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  FICHE PRATIQUE #2 : Les pièges du m
onitorage chez les patients adultes porteurs de CC 

 Experts : Catherine KO
FFEL, Loïc M
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Q
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Période peropératoire: monitorage
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MANAGEMENT DE L’ANESTHESIE : GRANDS 
PRINCIPES

valve disease with associated stenosis, regurgitation or
most commonly both, subaortic stenosis, congenital ab-
normalities of the mitral valve leading to stenosis and/or
regurgitation, congenitally corrected transposition of the
great arteries, and Ebstein’s anomaly of the tricuspid
valve that is typically a cyanotic lesion in infancy.

Cyanotic heart disease includes those anatomical heart
defects that produce a limitation in pulmonary blood
flow or result in mixing of oxygenated and deoxygen-
ated blood. Both conditions lead to decreased blood
oxygen content and cyanosis. Unlike the acyanotic forms
of congenital heart disease, the majority of patients with
cyanotic congenital heart disease will have had at least
one and often several previous interventions before
adulthood. The most frequent defects seen in the outpa-
tient adult congenital setting include tetralogy of Fallot,
complete transposition of the great arteries (also known
as D-transposition), and various forms of single ventri-
cles.8 Other defects include total anomalous pulmonary
venous return, truncus arteriosus, and double outlet
right ventricle.

Long-term Consequences of CHD and Effect
on Anesthesia Management

Adult patients with CHD are now surviving longer than
ever before, and it is becoming increasingly apparent
that even the most simple lesions can be associated with
long-term complications.9 Long-term cardiac complica-
tions include: pulmonary hypertension, ventricular dys-
function, dysrhythmias and conduction defects, residual

shunts, valvular lesions (regurgitation and stenosis), hy-
pertension, and aneurysms. Noncardiac sequelae include
secondary erythrocytosis, cholelithiasis, nephrolithiasis,
developmental abnormalities, central nervous abnormal-
ities, such as seizure disorders from previous thrombo-
embolic events or cerebrovascular accidents, hearing or
visual loss, and restrictive and obstructive lung disease.
Adult patients with CHD requiring noncardiac surgery
can be viewed on a continuum in which some patients
have defects that have not been corrected, some have
received palliative repairs (e.g., partial or total cavopul-
monary shunts), and others have undergone complete
anatomic correction. Some patients will present with
mild disease and will require less aggressive manage-
ment, whereas others with complex disease will require
care from cardiologists and anesthesiologists with signif-
icant expertise in CHD. In nearly all cases, CHD in adults
should be viewed as a systemic condition with associ-
ated multiorgan dysfunction.10,11

Pulmonary Hypertension
Adults with CHD may develop pulmonary hyperten-

sion for a variety of reasons. Potential etiologies include
pulmonary venous hypertension secondary to elevated
ventricular end diastolic pressure, elevated pulmonary
venous atrial pressure, or pulmonary vein stenosis. Many
of these patients also continue to have decreased oxygen
saturation secondary to residual shunts, poor lung func-
tion, and persistent decreased pulmonary blood flow.
The main etiology for pulmonary hypertension in adults
with congenital heart disease, however, is the presence
of long-standing large and nonrestrictive defects. This
allows for both increased flow and transmission of near
systemic pressure to the pulmonary vascular bed, lead-
ing to irreversible vascular changes and elevated pulmo-
nary vascular resistance. Manifestations begin in child-
hood and are progressive. Early on increases in pulmonary
vascular resistance may be reversible; over time, however,
increases become permanent. Vascular changes include
hypertrophy of the media of small muscular arteries and
arterioles, intimal cellular proliferation, smooth muscle
cell migration into the subendothelium, progressive fi-
brosis, and obliteration of arterioles and small arteries.12

Eisenmenger syndrome refers to the development of
pulmonary hypertension secondary to long-standing left
to right shunting.

Patients with Eisenmenger syndrome represent a par-
ticular challenge for the anesthesiologist. Perioperative
mortality is increased,13 and noncardiac surgery should
only be performed if absolutely essential in patients with
Eisenmenger physiology. Predictors of mortality include
syncope, age at presentation or development of symptoms,
poor functional class, supraventricular dysrhythmias, ele-
vated right atrial pressures, low oxygen saturation (less
than 85%), renal insufficiency, severe right ventricular dys-
function, and trisomy 21.
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Anesthetic Technique
There are no evidence-based recommendations to

guide the anesthetic management of patients with CHD
undergoing noncardiac surgery. Given the large scope of
abnormalities encompassed by CHD,22,23 it is also impos-
sible to propose a single approach for anesthetic man-
agement that would address every possible defect. How-
ever, a major objective of intraoperative management is
to promote tissue oxygen delivery by preventing arterial
desaturation, maintaining a balance between pulmonary
and systemic flows, and by optimizing hematocrit. Man-

agement strategies for specific defects are outlined in
table 2.

Anesthetic Agents
There are few studies that have evaluated the hemo-

dynamic effects of anesthetic agents in adult patients
with CHD. Most intravenous agents depress myocardial
contractility and decrease systemic vascular resistance,
and these actions could have an adverse effect on tissue
oxygen delivery during induction of anesthesia. Alterna-
tively, some evidence suggests that etomidate may pro-

Anatomy - 
Physiology Potential Issues

Speci!c Anesthetic 
Management
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L-R shunt Small to moderate size defects well tolerated                  
Atrial !brillation (increased risk if repaired after age 40)
Risk of paradoxical emboli
Large defects lead to arrhythmias, exercise intolerance, 
and rarely PHT (occurs in less than 5% of patients)

De-air intravenous lines

Anatomy - 
Physiology Potential Issues

Speci!c Anesthetic 
Management

L-R shunt
May be associated with 
other defects

Unrepaired:
Large defect risk of PHT (50% by age 2)
Small to moderate size defects, risk for endocarditis,
sub-pulmonic obstruction, subaortic 
obstruction, and aortic regurgitation
Right ventricular failure

Repaired:
Complete heart block in some patients (rare)
Persistent PHT
Dysrhythmia

Manage L-R shunt
Maintain pulmonary blood 
"ow if R-L shunt present
Increased risk of postopera-
tive pulmonary infection

Manage pacemaker

LV pressure overload and 
hypertrophy
Aortic branch collaterals
Associated with bicuspid 
aortic valve (50-80%)
Endothelial dysfunction 
(di#use aortopathy)

Blood pressure gradient between upper and lower limbs
Risk of bleeding if thoracic surgery
LV hypertrophy and LV diastolic dysfunction
Systemic hypertension
Aneurysms of ascending aorta and descending aorta
Premature coronary artery disease
Intracranial aneurysms (10%)

Inaccurate blood pressure 
(left arm) if previous 
subclavian angioplasty
Postoperative hypertension
Avoid tachycardia, 
hypotension

LV pressure overload and 
hypertrophy

Unrepaired:
Pulmonary edema
PHT
Myocardial ischemia
Syncope
Post stenotic dilatation

Repaired:
Aortic regurgitation
LV diastolic dysfunction

Avoid tachycardia, 
hypotension
Avoid factors that increase 
myocardial oxygen 
consumption

LV is the subpulmonic 
ventricle
RV is the systemic 
ventricle

Unrepaired:
Complete heart block
Arrhythmias (atrial and ventricular)
Anatomic right ventricular failure
Systemic AV valve regurgitation

Repaired:
Same

Pacemaker management
External pacing available
Manage dysrhythmias
Manage heart failure
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Table 2. Proposed Management Strategies for Speci!c Defects

(continued)
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vide hemodynamic stability in the setting of CHD17 sim-
ilarly to other settings of impaired cardiac function. The
potential favorable effects of ketamine in this population
have not been adequately investigated. Ketamine has
been suggested to increase pulmonary vascular resis-
tance in adults without CHD.24 However, this agent
produces beneficial effects in children with CHD and
severe pulmonary hypertension undergoing sevoflurane
anesthesia25 by maintaining systemic vascular resistance
and ventricular performance, without increasing pulmo-
nary vascular resistance. As in the case of intravenous

anesthetic agents, the choice of a specific volatile anes-
thetic agent to be used should be based on the patient’s
physiology and the overall goal of balancing pulmonary
and systemic blood flow.

Intracardiac and Systemic to Pulmonary Shunts
Shunting has an important effect on anesthetic man-

agement. All intravenous lines must be meticulously
deaired to decrease the risk of systemic air embolization
in patients with intracardiac shunts. The hemodynamic
effects of ventilation strategies, positioning, pharmaco-
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Anatomy - 
Physiology Potential Issues

Speci!c Anesthetic 
Management

ASD = atrial septal defect; AV = atrioventricular; L-R = left to right; LV = left ventricle;  PDA = patent ductus arteriosus; PHT = pulmonary 
hypertension; R-L = right to left; RV = right ventricle; VSD = ventricular septal defect.

Pulmonic stenosis 
(valvular, 
subvalvular, and/or 
supravalvular)

RV hypertrophy
Overriding aortic root
VSD
Cyanosis

Unrepaired: Rare, mean age of death 25 yr of age
R-L shunt
Cyanosis
Palliated:
 Blalock-Taussig shunt
 Chronic left ventricular volume overload
 Cyanosis if shunt is too small
 Pulmonary hypertension

Repaired:
Sinus and AV node dysfunction
Dysrhythmia: atrial and ventricular
Ascending aortic aneurysm
Residual pulmonary regurgitation or stenosis
Residual VSD
Left ventricular dysfunction
Persistent pulmonary hypertension from previous
shunts
RV failure from chronic pulmonary insu!ciency

Avoid tachycardia, 
hypovolemia, increased 
contractility

Maintain pulmonary blood 
"ow
Maintain sytemic blood 
pressure

Detect and manage 
dysrhythmias
Manage pacemaker
External pacing available

Anatomy - 
Physiology Potential Issues

Speci!c Anesthetic 
Management

Pulmonary artery 
arises from LV
Aorta arises from RV
Possible associated 
lesions:
 VSD, ASD, PDA, 

Pulmonary stenosis, 
coarctation of the 
aorta

Abnormal coronary 
artery anatomy

Unrepaired: Associated with VSD or ASD or PDA
Repaired: Senning or Mustard
Atrial dysrhythmia
Sinus node dysfunction (by age 40, 50% have 
pacemaker)
Systemic ventricle dysfunction
Residual atrial or ventricular level shunts
Repaired: Arterial switch
Myocardial ischemia (narrowed, occluded coronary 
arteries, endothelial dysfunction)
Ascending aortic aneurysm

Maintain pulmonary blood 
"ow
Manage dysrhythmia
Manage heart failure

Detailed preoperative 
evaluation, both functional 
and coronary imaging 
study

Double inlet 
atrioventricular 
connections
Absence of one 
atrioventricular 
connection
Single well-developed 
ventricle

Unrepaired: Rare
       Dysrhythmias
       Congestive heart failure
       Bidirectional shunting
       Cyanosis
       PHT
Repaired: Blalock-Taussig shunt, Glenn shunt, or Fontan
        Dysrhythmias
        Heart failure
        Hepatic dysfunction
        Thromboemboli
Restrictive lung disease

Manage dysrhythmias
Maintain pulmonary blood 
"ow

Manage dysrhythmias
Maintain low pulmonary 
vascular resistance
Maintain adequate preload
Replace coagulation factors
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Table 2. continued
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Période peropératoire: spécificité de la prise en charge anesthésique en fonction de la cardiopathie
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FICHE PRATIQUE #5 : Protocole pour l’anesthésie en urgence d’un patient porteur d’une dérivation cavo-
pulmonaire (Fontan) 
 
Experts : Bernard CHOLLEY, Elise LANGOUET, Nadir TAFER 
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pulmonaire (Fontan) 
 
Experts : Bernard CHOLLEY, Elise LANGOUET, Nadir TAFER 
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Période post opératoire: surveillance post 
opératoire

✓ En service de soins critiques/ réanimation pédiatrique / réanimation 
cardiopédiatrique pour les enfants < 1 an, groupe à risque +++ < 1 
mois 

✓ 60% des complications chez les patients adultes porteurs de 
cardiopathie congénitale surviennent en post opératoire 

✓ Recommandation des sociétés savantes:  

✓ patient adulte porteurs de cardiopathie congénitale avec un score 
composite intermédiaire ou élevé : prise en charge 
systématiquement en unité de soins critiques en 
postopératoire de chirurgie non cardiaque  

✓ objectif: diminution de la morbi-mortalité post opératoire par 
monitoring continu de la PA invasive (ex Fontan avec cyanose ou 
altération de la fonction du VU +++), SpO2, ECG continu…

RPP SFAR Anesthésie pour patients adultes porteurs d’une cardiopathie congénitale en chirurgie non cardiaque 2023

Cannesson et al. Anesthesia  for noncardiac surgery  in adults with congenital  heart disease. Anesthesiology 2009; 111: 432-40.

Maxwell et al.Perioperative outcomes of major noncardiac surgery in adults with congenital heart disease. Anesthesiology 2013; 119: 762-9

Maxwell et al. Factors contributing to adverse perioperative events in adult with congenital heart disease: a structured analysis of cases from the closed claim project:Adverse perioperative events in ACHD. Congenit Heart 
Dis 2015;10:21-9
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Période post opératoire: avis cardiologique spécialisé?

✓ Aucune littérature étudiant spécifiquement cette question  
✓ Recommandation des sociétés savantes:  

✓ RPP de prise en charge des patients adultes porteurs de 
cardiopathie congénitale pour chirurgie non cardiaque 2023 

✓ Pas de recommandations de European society of cardiology 
2022 concernant ce groupe de patient 

✓ Recommandation de l’AHA 2018 : plus de complications même 
pour des chirurgies mineures chez les patients porteurs de CC, 
intérêt post opératoire d’une communication avec une équipe 
spécialisée en cardiopathie congénitale 

✓ Avis spécialisé de cardiologie congénitale pour : 
✓ les patients à risque composite intermédiaire ou élevé 
✓ en cas de chirurgie en urgence sans avis spécialisé 

préalable 
✓ en cas de survenue d’une complication quel que soit le 

niveau de gravité  
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✓ A risque +++ (arythmies, décompensation cardiaque, 
ischémie myocardique , volémie…) 

✓ Surveillance en milieu spécialisée pour les patients adultes à 
risque composite intermédiaire ou élevé ; les enfants de <1 an 

✓ Analgésie +++ 
✓ Risque thrombo-embolique +++ 
✓ Réintroduction précoce et adaptation des traitements 

habituels 
✓ Avis cardiologue congénitaliste ppour les groupes à risque 

Yamamoto T, Schindler E. Anaesthesia management for non cardiac surgery in children with congenital heart disease. Anaesthesiology Intensive Therapy 2016;48(5):305-313.

Cannesson et al. Anesthesia  for noncardiac surgery  in adults with congenital  heart disease. Anesthesiology 2009; 111: 432-40.

Période post opératoire: message clé
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La grossesse



✓ Risque maternel et foetal 
✓ Monitorage Invasif  
✓ Péridurale 

↳ La césarienne n’est pas toujours la meilleurs option 
✓ Extraction manuelle (Forceps d’expulsion)

Grossesse et accouchement à risque
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Registre NIS (USA) 1998-2012: 282 patientes avec cardiopathie de type ventricule unique

✓ Pas de mortalité hospitalière 
✓ Accouchement par voie basse : 74% 
✓ Complications cardiovasculaires : 25% 

✓ MAP et accouchement prématuré : 20% (Odd ratio 2,3 par rapport groupe contrôle ) 

✓ RCIU et diabète gestationnel plus fréquents

- arythmies 17% 
- défaillance cardiaque 4% 
- AVC 2%

Collins RT et al. National In-Hospital Outcomes of Pregnancy in Women with single Ventricle Congenital Heart Disease. Am J Cardiol 2017;119:1106-1110.

Données épidémiologiques
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✓ Le risque de morbi-mortalité maternelle dépend: 
✓  du type de cardiopathie congénitale 
✓ de la gravité des lésions résiduelles  
✓ de la fonction ventriculaire 

✓ Registre international ROPAC: 
✓ mortalité maternelle 0,2% dans le groupe CC 
✓ décompensation cardiaque: 5% dans groupes CC 

simple ou modérée et 13% dans le groupe CC 
sévère 

Situation spécifique : la grossesse

Roos-Hesselink et al. Pregnancy outcomes in women with vcardioascular disease: evolving trends over 10 years in the ESC Registry Of 
Pregnancy and Cardiac disease (ROPAC). European Heart Journal 2019;40:3848-55

Lammers et al. Maternal and neontal complications in women with congenital heart disease: a nationwide analysis. European 
Heart Joirnal 2021;42:4252-60.

Données épidémiologiques
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✓ Evaluation de la cardiopathie congénitale en centre 
expert dès le début de la grossesse 
✓ évaluation fonctionnelle: recherche de facteurs de 

risque des complications maternelles 
• insuffisance cardiaque avant la grossesse 

ou NYHA≥2 
• FE ventricule systémique < 40% 
• la classe OMS modifiée 4 
• traitement anticoagulant 

✓ recherche des complications de la cardiopathie 

Situation spécifique :la grossesse

Roos-Hesselink J et al. Pregnancy outcomes in women with vcardioascular disease: evolving trends over 10 years in the ESC Registry Of Pregnancy and Cardiac disease (ROPAC). European 
Heart Journal 2019;40:3848-55

Lammers  AE et al. Maternal and neontal complications in women with congenital heart disease: a nationwide analysis. European Heart Joirnal 2021;42:4252-60.

Radvansky BM et al. Pulmonary hypertension in pregnancy: a positive outcome with a multidsiciplinary team and individualized treatment plan. Journnal of cardiothoracic and vascular 
anesthesia 2022;36:3403-13

Regitz-Zagrosek V et al. 2018 ESC Guidelines for the management of cardiovascular diseases during pregnancy. European Heart Journal 2018; 39:3165-241

PROPOSITION MANAGEMENT
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✓ Prise en charge dans un centre expert en peripartum 
des patientes avec CC avec score composite 
intermédiare ou élevé /back up ECMO et assistance 

✓ ALR neuraxiale titrée > ALR neuraxiale non titrée > AG 
✓ Patientes avec HTAP: ALR facteur protecteur 

d’évènements cardiovasculaires du post partum 
✓ Surveillance systématique en unité de soins critiques 

en post partum chez les patientes avec score 
composite intermédiaire ou élevé; 65% des 
décompensations cardiaques surviennent dans le post 
partum 

Stratégie anesthésique

Radvansky BM et al. Pulmonary hypertension in pregnancy: a positive outcome with a multidsiciplinary team and individualized treatment plan. Journnal of cardiothoracic and vascular anesthesia 
2022;36:3403-13

Regitz-Zagrosek V et al. 2018 ESC Guidelines for the management of cardiovascular diseases during pregnancy. European Heart Journal 2018; 39:3165-241

RPP SFAR Anesthésie pour patients adultes porteurs d’une cardiopathie congénitale en chirurgie non cardiaque 2023 

PROPOSITION MANAGEMENT
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✓ proposer un plan personnalisé de prise en charge (amélioration +++ de la 
morbi-mortalité chez les patientes à très haut risque) 

RPP SFAR Anesthésie pour patients adultes porteurs d’une cardiopathie congénitale en chirurgie non cardiaque 2023 

 

 

 
Annexe 2 : Éléments proposés pour la rédaction du plan de prise en charge personnalisée de la 
parturiente porteuse d’une cardiopathie congénitale (Anesthésie obstétricale) 
  
Experts : Estelle MORAU, Marie BRUYERE, Magali LADOUCEUR 
 

Plan de prise en charge personnalisé 

□ Résumé de la cardiopathie, des implications 
physiopathologiques  
□ Résumé de la feuille de route de la grossesse et mémo 
téléphone des référents 
□ Dernière évaluation cardio- vasculaire 
□ Bilans biologiques récents (suivi de grossesse et de la 
pathologie) 
□ Gestion prévue des anticoagulants en péripartum et possibilité 
ALR 
□ Discussion de la place de l’antibioprophylaxie endocardite 
□ Gestion prévue d’un pace maker ou défibrillateur 
□ Validation du lieu de l’accouchement (type de centre et type 
de bloc opératoire) 
□ Validation des spécialistes présents pour l’accouchement 
(assistance circulatoire à envisager ?) 
□ Prévisionnel du monitorage nécessaire (ECG, saturomètre, 
cathéter artériel, échographie...) et de l’équipe en charge de la 
surveillance perpartum 
□ Prévisionnel des thérapeutiques spécifiques nécessaires 
(amines vasopressives, vasodilatateurs pulmonaires…) et contre-
indiquées (bêtamimétiques…). 
□ Discussion collégiale du type d’anesthésie envisagée et de ses 
modalités d’administration  
□ Modalités de soutien psychologique des parents  
□ Orientation post-partum 

  

Stratégie anesthésique
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307

Tomohiro Yamamoto, Ehrenfried Schindler, Anaesthesia management in children with CHD 

 — CHD during the first 6 months after a palliative or correc-
tive operation that used prosthetic material or a catheter 
intervention

 — repaired CHD with residual defects in the prosthetic 
material

 — cardiac transplantation recipients who develop cardiac 
valvulopathy

CONSEQUENCES OF CHRONIC HYPOXIA
Patients who have not yet undergone surgery or pa-

tients who have received only a palliative operation require 
detailed laboratory tests to be performed. In particular, 
haemoglobin/haematocrit (Hb/Ht), parameters of blood co-
agulation and electrolyte status should be determined [31].  
Patients with cyanotic CHD frequently have very high Hb/Ht 
levels as a consequence of chronic hypoxia. Hb >20 g dL-1 or 
Ht > 65% are associated with hyperviscosity and decreased 
capillary blood velocity and perfusion, which may thus lead 
to a decreased oxygen supply in the peripheral tissue [32] 
or a high risk of thromboembolism [33]. When Ht is > 60%, 
cardiac output decreases due to the increased viscosity as 
described above, and the theoretical danger of renal or ce-
rebral thromboembolism complications could increase [34]. 
A Ht of > 70% could induce coagulopathy, which is assumed 
to be associated with an increased risk of cerebral stroke 
[35−37]. However, phlebotomy is not warranted to reduce 
this assumed risk of stroke [35, 36]. The hyperviscosity can 
worsen as a result of a too long fasting period or as a result 
of insufficient intraoperative infusion therapy. Secondary 
polycythaemia is also connected with coagulopathy [38]. 
For this reason, patients with cyanotic CHD should receive 
adequate infusion during the preoperative fasting period.

The goal of the management of chronically cyanotic 
patients is to increase pulmonary blood flow to increase the 
arterial oxygen saturation. The targeted Ht level should be 
a maximum of approximately 60% via controlled infusion 
therapy [39−44]. Chronic liver congestion can restrain the 
production of coagulation factors, for example, in patients 
with Fontan circulation [45, 46].

APPLICATION OF OHM’S LAW TO HAEMODYNAMICS
Ohm’s law can be applied to estimate the haemody-

namic status and to evaluate the effect of treatment. The 
formula of the original “Ohm’s Law” is as follows:

V = R × I

V, R, and I represent the voltage, the resistance, and the 
current, respectively. In the application of “Ohm’s law” to 
haemodynamics in the human body, V is equal to the blood 
pressure (BP), I is equal to the cardiac output (CO), and R in-
dicates the systemic vascular resistance (SVR). CO is the pro-
duct of the systolic volume of the ventricle (SV) multiplied by 
the heart rate (HR). Thus, “Ohm’s law for haemodynamics in 
the human body” can be expressed in the following formula:

BP = SVR × SV × HR

This formula indicates that the change in BP is a result of 
the changes on the right side of the formula. During massive 
bleeding, for example, SV decreases because of a reduction 
in the filling of the ventricle, which will be compensated by 
an increase in HR and SVR for a certain amount of time to 
maintain the left side of the formula (BP), which is a result 
of the changes in the right side of the formula. Considering 
this “Ohm’s law for haemodynamics in the human body”, it 
can be easily understood that volume therapy via infusion 
or transfusion to compensate for the preload is an adequate 
therapy in such situations. As another example, the cause 
of hypotension after anaesthesia introduction or during 
anaesthesia maintenance is a decline in HR and/or SVR via 
the suppression of the sympathetic system. Therefore, treat-
ments to increase HR and/or SVR such as the administration 
of atropine, ephedrine, phenylephrine, or other catechola-
mines are adequate in such situations. However, it should 
be noted that HR may decrease more via monotherapy with 
α-adrenergic agonists such as phenylephrine as a compensa-
tory reaction to the rise in SVR, and when atropine is admin-
istered to increase HR in such a situation, BP may rise more 

Table 3. The defined endocarditis high risk patients [29]

Cardiac valve repair (mechanical valve or biological valve)

Previous endocarditis

Congenital heart diseases (CHDs) Unrepaired cyanotic CHD

During the first 6 months after palliative or corrective operations using prosthetic material or catheter 
intervention

Repaired CHD with residual defects at the prosthetic material

Cardiac transplantation recipients who develop cardiac valvulopathy

Except for the conditions listed in Table 3, antibiotic prophylaxis is no longer recommended for any other form of CHD

Yamamoto T, Schindler E. Anaesthesia management for non cardiac surgery in children with congenital heart disease. Anaesthesiology Intensive Therapy 2016;48(5):305-313.

Antibioprophylaxie

Prophylaxie de l’endocardite infectieuse dans groupes à 
hauts (recommandations american society  of cardiology)

Antibioprophylaxie standard dans les autres situations



CONCLUSIONS

✓ Le risque périopératoire est augmenté lors de la réalisation d’une 
chirurgie non cardiaque chez les patients atteints de 
cardiopathies congénitales surtout si il s’agit de la première 
anesthésie  

✓ Une approche d’équipe entre chirurgien, cardiologue, si possible 
« congénitaliste », et anesthésiste est recommandée
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✓ Cardiopathies congénitales = facteur de morbi-mortalité périopératoire  
Surmortalité ++ chez nouveaux nés et nourrissons 

✓ Cardiopathie congénitale avec correction chirurgicale complète 
«  guérie » ou avec défect résiduel minime = risque périopératoire ~ 
idem population générale



✓ La technique anesthésique retenue doit maintenir l’état 
hémodynamique;  ALR > AG 

✓ Référentiel pratique professionnel française 2023 pour la prise 
en charge des  adultes porteurs de cardiopathies congénitales 
pour des chirurgies non cardiaques 

✓ Centre de références (contact +++) 
✓ La prophylaxie de l’endocardite infectieuse dans les groupes à 

risque

68

CONCLUSION
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ANNEXES :  
 
Annexe 1 : Réseau centres experts 
Experts : Jean-Benoît THAMBO, Nadir TAFER 
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