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TÉTRALOGIE DE FALLOT
DE 16 ANS
ANASTOMOSE DE 
BLALOCK-TAUSSING
EN 1949

▪ A l’époque anastomose directe entre l’artère 
sous-clavière et l’artère pulmonaire

▪ Hospitalisée 42 jours

▪ A survécu

Khairy P. Changing mortality in congenital heart disease. J Am Coll Cardiol 2010



Coarctation en 1957

▪ Coarctation simple de l’aorte avec HTA

▪ Opérée à 16 ans en 1957 : 

▪ La première chirurgicale par Craaford en 1944

▪ Hypothermie profonde

▪ Shunt entre Ao ascendante et descendante

▪ Durée d’intervention : 11 heures

▪ Ventilation manuelle

▪ Tente à oxygène en post-opératoire

▪ 8 jours de coma, réveil sans séquelles neuro

▪ Vue  à 83 ans 

▪ Seulement Insuffisance cardiaque modérée

▪ A fumé pendant 50 ans … 



ENFANT DE 7 ANS
CIA OPÉRÉE 
AVEC CEC
10 JANVIER 1958

14 donneurs de sang prélevés 

moins de 3 h avant la CEC



Contexte de la chirurgie cardiaque pédiatrique 
années 60-70

▪ Rares têtes pensantes, accompagnées d’exécutants 
▪ Ex : Fontan à Bordeaux travaille avec un autre chirurgien Baudet, mais en conflit avec le cardiologue 

Choussat

▪ La plupart des anesthésistes n’ont pas de formation en cardiopathies congénitales et 
sont peu impliqués dans le post-op 

▪ Très souvent les chirurgiens font la réanimation post-op, des AR participent 
ex de Lyon avec Mme Estanove

▪ Grande différence de pratique et de compétences entre les spécialités, les centres et 
les pays
▪ Très rares congrès spécialisés, peu d’échange multidisciplinaire

▪ Pourtant Jane Somerville en 1975, cardiologue à Londres
▪ « Avec l’expérience croissante, l’amélioration des techniques en chirurgie cardiaque, en anesthésie, 

en soins postopératoires, et en soins infirmiers, il faut s’attendre à une diminution progressive de la 
mortalité. »…



Evolution de la mortalité des CC

▪ Moins de 20% des Cardiopathies Congénitales 

pédiatrique opérées en 1960-70 ont atteint l’âge adulte

▪ Progrès en cardiologie, en diagnostic antenatal, 

imagerie : écho, IRM, cathétérisme

▪ Progrès en chirurgie, en CEC, en protection 

myocardique, en ECMO

▪ Progrès en anesthésie et réanimation

▪ Augmentation très importante de la population de 

congénitaux adultes > pédiatrique

▪ Actuellement 90 % des enfants nés avec CC 

(1% des naissances) survivent à l’âge adulte

Khairy P. Changing mortality in congenital heart disease. J Am Coll Cardiol 2010



Courbes de survie des CC selon la période de 
naissance en Suède

Mandalenakis Z. Survival in children with congenital heart disease: have we reached a peak at 97%? J Am Heart Assoc 2020



Mortalité cumulée de Fallot opérés 
≤ 18 ans, en Suède



Cohorte CC finlandaise 1953-2009

Progress in late results among pediatric cardiac surgery patients: a population-based 6-decade study with 98% follow-up. 
Raissadati A, Nieminen H, Jokinen E. Circulation. 2015



Progress in late results among pediatric cardiac surgery patients: a population-based 6-decade study with 98% follow-up. 
Raissadati A, Nieminen H, Jokinen E. Circulation. 2015

Cohorte CC finlandaise 1953-2009



▪ 1900s – 1950s cardio  chir AR  

▪ Electrocardiography (Einthoven)

▪ Atlas of Congenital Heart Disease (Abbott)

▪ Discovery of heparin 1916

▪ Endotracheal intubation and mechanical ventilation

▪ Cardiac catheterization

▪ Persistent ductus arteriosus ligation

▪ Isolation of digoxin from foxglove

▪ Mechanisms of pulmonary hypertension described

▪ Hypoplastic left heart syndrome described

▪ Preventative cardiology

▪ Wolff-Parkinson-White arrhythmia

▪ Coarctation repair (Crafoord)

▪ Blalock-Taussig shunt (Blalock, Taussig, Thomas)

▪ Battery operated Pacemaker (Bakken)

▪ AC defibrillation (Zoll)

▪ First implantable pacemaker (Senning)

▪ Atrial septectomy (Blalock and Hanlon)

▪ Waterston shunt

▪ Potts Shunt

▪ Pulmonary valvotomy (Brock)

▪ Pulmonary arterial band

▪ Cross-circulation (Lillehei)

▪ Open heart surgery with cardiopulmonary bypass 
(Dennis and others)

▪ Senning operation

▪ Glenn shunt

▪ Pulse oximetry

▪ Clinical use of coumadin (warfarin)

▪ Penicillin for rheumatic fever



▪ 1970s

▪ Polytetrafluroethylene (Gore-tex) for clinical use

▪ Transesophageal echocardiography

▪ Prostaglandin E1

▪ Transcatheter ASD closure (King)

▪ Extracorporeal membrane oxygenation

▪ Arterial switch for TGA/VSD (Jatene)

▪ High frequency oscillatory ventilation

▪ Adult congenital heart disease/Grown up congenital 
heart disease specialty

▪ Percutaneous coronary intervention

▪ Electrophysiologic mapping

▪ Expansion of clinical applications of 
genetics/genomics

▪ Total parenteral nutrition

▪ Gamma globulin for Kawasaki disease

▪ Cyclosporine introduced

▪ Pediatric intensive care

▪ Transesophageal echocardiography

▪ Norwood Procedure

▪ Neonatal arterial switch operation



▪ 1980s

▪ Ablation for arrhythmia in adults

▪ Implantable cardiac defibrillator (trans-thoracic and 
trans-venous)

▪ Heart lung transplantation

▪ Transcatheter pulmonary valvotomy (Kan)

▪ Xenotransplantation (Bailey)

▪ Pediatric cardiac intensive care

▪ Pulmonary artery angioplasty

▪ Transvenous pacemakers

▪ Balloon expandable vascular stents

▪ Recognition and study of developmental disabilities in 
cardiac patients

▪ Nitric oxide

▪ Total cavopulmonary connection (de Leval)

▪ Indomethacin for ductal closure

▪ Fetal cardiac intervention

▪ Extracardiac Fontan (Marcelletti et al)

▪ Focalization of pulmonary arteries in infants



▪ 1990s

▪ Ablation for arrhythmia in children

▪ Milrinone

▪ Amplatzer atrial septal defect closure

▪ ABO incompatible heart transplantation

▪ Cardiac MRI evolves

▪ Expansion of databases and registries

▪ Palivizumab (Synagis)

▪ Adenosine for supraventricular tachycardia

▪ Radiofrequency ablation for arrhythmia treatment

▪ Berlin Heart VAD development

▪ Electronic medical records

▪ Telemedicine

▪ Tissue engineering for cardiac implants

2000s

▪ Fetal cardiac catheter intervention

▪ Transcatheter pulmonary valve replacement (Bonhoeffer)

▪ Hybrid surgical strategy for hypoplastic left heart syndrome

▪ Single Ventricle Reconstruction trial

▪ Transcatheter aortic valve implantation

▪ Carvedilol Trial

▪ Home inter-stage monitoring following palliation for HLHS

▪ Robotic Surgery

▪ Channelopathies and sudden cardiac death

2010s

▪ 3D printing for congenital heart imaging

▪ Stem cell trials in heart disease

▪ Fetal Cardiac Intervention Registry

▪ Genetic link of CHD and neurodevelopment (Pediatric Heart 
Network)



Circulation croisée utilisé par l’équipe de l’Université du Minnesota 

Plus de 800 patients opérés avec cette technique et de bons résultats de CC, aucun décès de donneur

Abandonnée après les premières interventions réussies avec une CEC



JOHN H GIBBON 
PREMIÈRE CEC 
LE 6 MAI 1953
▪ réalise avec succès la fermeture d’une 
CIA chez une jeune fille de 18 ans à l’aide 
d’un coeur-poumon artificiel de sa 
conception.

« Il y a un double objectif dans le 
développement d’un cœur-poumon 
mécanique.

Le premier est de maintenir une partie 
de la fonction cardiorespiratoire 
temporairement chez les patients 
présentant un cœur ou des poumons 
défaillant, ou les deux, dans l’espoir 
que cela aide ces organes qui peuvent 
ensuite être en mesure de reprendre 
toute leur fonction. 

Le deuxième objectif est l’intérêt 
chirurgical. » 

Gibbon 1951

▪ 6 flacons sanguins pour le priming 
(300 ml x 6) : sang total

▪ 6 heures de nettoyage de l’appareil

▪ Anesthésie :
▪ Ether,
▪ Cyclopropane
▪ morphine,
▪ Curare

▪ Intubation et ventilation manuelle
▪ Aiguille veineuse basilique
▪ KT  artère dénudée
▪ Pressions, ECG, temperature
▪ SaO2 et SvO2 prélevées
▪ Drogues : 

▪ Digitalline
▪ Noradrenaline
▪ Isuprel
▪ Héparine/protamine

▪ Def et pace maker
▪ Compensation stricte des pertes 
sanguines 
▪ Matelas chauffant pour maintenir la 
temperature 28 à 32° et 37°

▪ Réanimation : extubation ou VM



L’ÉVOLUTION 
DE LA CEC

▪ Les premières CEC
▪ Plusieurs litres de liquide de remplissage, avec besoins de sang total  

très important et coagulation aléatoire sur les surfaces et le tubing
▪ Volume considérable pour la pédiatrie

▪ Les premiers oxygénateurs sont à plaque type Mayo-Gibbon

▪ Les bulleurs à usage unique type DeWall

▪ L’oxygénateur à disque Kay-Cross est fait d’une série de disques rotatifs 
sur lesquels le sang était étalé en contact avec l’O2, utilisé jusque dans 
les années 1960 - 70

▪ 1957 premier oxygénateur à membrane (Kolff) à partir de membrane de 
dialyse mais utilisé en clinique fin 70 

▪ Les oxygénateurs membranaires se sont imposés
▪ microporeux à fibre creuse pour l’utilisation chirurgicale 
▪ non microporeux pour la longue durée en ECMO

▪ Progrès du matériel : 
▪ Réduction du volume des oxygénateurs
▪ Pompe occlusive, non occlusive, centrifuge, magnétique
▪ Objectif : réduction du priming, éviter l’apport de CGR
▪ Surface biocompatible pour diminuer le syndrome inflammatoire 

et l’activation de la coagulation
▪ Monitoring : pressions, température, gazométrie, saturation, NIRS

EVOLUTION DE LA CEC





HYPOTHERMIE 
PROFONDE ET 
ARRÊT 
CIRCULATOIRE

A method of hypothermia for open heart
surgery. Sellick BA. Lancet 1957

Intervention cardiaque sans CEC.  
Meshalkin (Russie) 1960



Gestion de la température

▪ Au début de la chirurgie à cœur ouvert, la plupart des opérations étaient conduite en normothermie et 
tendance à l’hypothermie par le tubing – matelas chauffants

▪ 1950s, arrivée des échangeurs thermiques (Sealy) pour une hypothermie modérée (28-32 C) 
▪ pour faciliter la sécurité des périodes de perfusion à faible débit 

▪ pour une meilleure visualisation tout en fournissant une neuroprotection adéquate. 

▪ 1973 Utilisation de l’hypothermie profonde avec arrêt circulatoire
▪ Dans les années 70,  Barratt-Boyes, Griepp, Barnard ont popularisé cette technique pour la chirurgie cardiaque 

infantile
Surgical treatment of congenital heart disease in infants, with superficial hypothermia, short extracorporeal 
circulation and circulatory arrest. Bandera LA, Barnard CN, Barnard MS.G Ital Cardiol. 1973

▪ Avantages  : 

▪ Moindre VO2 myocarde et cerveau

▪ Facilite la chirurgie exsangue ou réparation arc aortique

▪ Diminue la réponse inflammatoire et le saignement

▪ 1992 Perfusion de CEC proche de la normothermie "tiède" chez les adultes lorsqu’il n’est pas nécessaire 
de diminuer le débit de CEC.

Warm heart surgery. Lichtenstein SV, Abel JG, Slutsky AS. Lancet. 1992



Remise en cause de l’hypothermie avec AC
The effect of hypothermic cardiopulmonary bypass and total circulatory arrest on cerebral metabolism in 
neonates, infants, and children.

Greeley WJ, Kern FH, Ungerleider RM. J Thorac Cardiovasc Surg. 1991

▪ Avec arrêt circulatoire profond, le métabolisme cérébral et l’extraction d’oxygène sont  significativement 
réduits pendant le réchauffement et post CEC, suggérant un métabolisme cérébral altéré et une moindre 
utilisation de l’oxygène

Risk of seizures in survivors of newborn heart surgery using deep hypothermic circulatory arrest.
Clancy RR, McGaurn SA, Wernovsky G. Pediatrics 2003

▪ Convulsions ou coma sont apparus dans 19 % des hypoVG, significativement associés aux maladies 
génétiques et à la durée DHCA 

The effect of duration of deep hypothermic circulatory arrest in infant heart surgery on late neurodevelopment: 
the Boston circulatory arrest trial.

Wypij D, Newburger JW, Rappaport LA. J Thorac Cardiovasc Surg 2003

▪ Aggravation constante du neurodéveloppement pour les durées les plus longues d’arrêt circulatoire. 

▪ Les effets de la durée de l’arrêt circulatoire peuvent varier en fonction du diagnostic, de l’âge à la chirurgie 

Comparison of Early Outcomes for Normothermic and Hypothermic Cardiopulmonary Bypass in Children
Undergoing Congenital Heart Surgery. 

Corno AF, Bostok C, Chiles S D. Front Pediatr 2018 

▪ La CEC en normothermie peut réduire le support inotrope et respiratoire, raccourcir le séjour en réa, et 
diminuer les besoins de transfusion, comparée à la CEC en hypothermie. 



Avantages de la normothermie

Normothermic cardiopulmonary bvpass in pediatric surgery

Durandy Y, Hulin S, Lecompte Y. J Thorac Cardiovasc Surg 2002

Normothermic cardiopulmonary bypass and myocardial cardioplegic protection for 
neonatal arterial switch operation
Pouard P, Mauriat P, Ek F. Eur J Cardiothorac Surg 2006

En postopératoire, la troponine I (cTnI) significativement plus faibles dans le groupe normothermique après 24 h 
(4,46 ng ml(-1) vs 6,17 ng ml(-1) (p = 0,027)), le temps d’extubation (32+/-26 h vs 70+/-69 h (p = 0,02)) et réduction 
de la durée du séjour en USI (3,5+/-1,5 jours vs 5,6+/-3,9 jours (p = 0,08), et le coût de la chirurgie.

Warm pediatric cardiac surgery: European experience
Durandy Y. Asian Cardiovasc Thorac Ann. 2010

CEC chaude et cardioplégie intermittente au sang chaud. Cette approche donne des résultats satisfaisants : réduction 
du temps d’extubation et un séjour plus court aux soins intensifs. Plus de 10000 interventions ont été réalisées en 
Europe. La technique et la composition de la microplégie sont identiques dans tous les centres européens, l’intervalle 
entre les injections de microplégie, varie de 10 à 25 min.



Problème de l’hémodilution
▪ Hémodilution  : intérêt pour limiter l’apport de sang complet

▪ Les banques de sang ne pouvaient pas suivre la demande pour les CEC

▪ Hémodilution normovolémique avec hypothermie 

▪ Entraine une diminution de l’agrégation des érythrocytes et l’amélioration de la perfusion de la 
microcirculation

▪ Chez l’adulte : efficacité optimale du débit de CEC avec hémoglobine 10 g/dL jusqu’à 7-8 g/dL

▪ En pédiatrie le priming est > à la volémie :

▪ En 1980 : priming ± 500 ml pour un 3 kg (270 ml)

▪ Obligation de dérivés sanguins pour le priming, pour maintenir l’hémoglobine > 10g

▪ Plus la cyanose est grande, plus l’hémoglobine du priming est élevée, 
l’hémodilution entraine une fuite capillaire avec atteinte multi organe

▪ Actuellement le priming est ± 200 ml, à l’extrême 90 ml pour éviter la transfusion
▪ The influence of hemodilution on outcome after hypothermic cardiopulmonary bypass: results of a randomized trial in 

infants. Jonas RA, Wypij D, Roth SJ. J Thorac Cardiovasc Surg (2003) 126:1765–74

▪ Randomized trial of hematocrit 25% versus 35% during hypothermic cardiopulmonary bypass in infant heart surgery. 
Newburger JW, Jonas RA, Soul J. J Thorac Cardiovasc Surg (2008) 135:347–54

▪ Miniaturized cardiopulmonary bypass improves short-term outcome in cardiac surgery: a meta-analysis of randomized
controlled studies. Zangrillo A, Garozzo FA, Biondi-Zoccai G .J Thorac Cardiovasc Surg. 2010



Problèmes de la transfusion en CEC

Impact of On-Bypass Red Blood Cell Transfusion on Severe Postoperative Morbidity or Mortality in Children.

 Willems A, Datoussaid D, Tucci M. Anesth Analg. 2016 

L’apport de globules rouges dans la CEC pour maintenir un hématocrite prédéfini ne semble pas avoir d’impact 
marqué sur la morbidité ou la mortalité postopératoire chez les enfants en chirurgie cardiaque. Seul le risque 
d’infection a été augmenté dans le groupe transfusé.

Effects of cardiopulmonary bypass with low-priming volume on clinical outcomes in children undergoing 
congenital heart disease surgery.

 Wang L, Chen Q, Qiu YQ. J Cardiothorac Surg. 2020

La CEC avec priming réduit n’a pas affecté la récupération postopératoire des patients

Cardiopulmonary Bypass Strategy to Facilitate Transfusion-Free Congenital Heart Surgery in Neonates and 
Infants.
 Boettcher W, Dehmel F, Redlin M. Thorac Cardiovasc Surg. 2020

Le circuit doit être miniaturisé et la tubulure doit être aussi courte que possible pour réduire le volume 
d’amorçage afin d’éviter une grande hémodilution en début de CEC.  Une réduction de la morbidité et de la 
mortalité postopératoire a été observée lorsque la CEC était effectué sans transfusion sanguine. Peut être 
réalisé dans au moins 70% des cas, même chez les patients de faible poids.



Hémofiltration - dialyse
Hemofiltration during extracorporeal circulation.
 
 Darup J, Bleese N, Kalmar P. Thorac Cardiovasc Surg. 1979

En chirurgie cardiaque, l’ultrafiltration peut être utilisée : pour équilibrer les fluides pendant
la CCE, pour les patients atteints d’insuffisance rénale sévère, pour traiter l’hyperkaliémie aiguë

Cardiopulmonary bypass: studies on its damaging effects. 
 
 Kirklin JK, Blackstone EH, Kirklin JW. Blood Purif. 1987

La CEC produit une réaction inflammatoire impliquant le complément, les facteurs de coagulation, la 
kallikreine et les cascades fibrinolytiques. Augmentation spécifique de la perméabilité microvasculaire aux 
protéines après 2 h de CPB

Hemofiltration during cardiopulmonary bypass in pediatric cardiac surgery. Effects on hemostasis, cytokines, and 
complement components. 
 
 Journois D, Pouard P, Greeley WJ. Anesthesiology. 1994

L’hémofiltration améliore l’hémodynamique et l’oxygénation postopératoire, réduit la perte de sang et la 
durée de ventilation. Elimine des médiateurs majeurs de la réponse inflammatoire.

Early initiation of peritoneal dialysis in neonates and infants with acute kidney injury following cardiac surgery is 
associated with a significant decrease in mortality.
 
 Bojan M, Gioanni S, Vouhé PR. Kidney Int 2012
 L’initiation de la dialyse péritonéale le jour ou le premier jour suivant la chirurgie était associée à une 

diminution significative de la mortalité chez les nouveau-nés et les nourrissons atteints de lésions rénales 
aiguës.





Cardioplégie
▪ Depuis 90s il a été reconnu que l’ischémie-reperfusion contribuaient de façon importante à la mortalité et à la 

morbidité chez les patients ayant subi une chirurgie cardiaque 
Vaage et Valen, 1993; Vinten-Johansen et Nakanishi, 1993; Anselmi et coll., 2004 

▪ La lésion post-cardioplégique dépend de l’ischémie myocardique préopératoire et/ou peropératoire; sans ischémie, 
pas de lésion de reperfusion

Vinten-Johansen et Nakanishi, 1993; Rudd et Dobson, 2011

▪ Troponine C périopératoire (entre 24 et 48 heures) sont corrélées avec le risque de mortalité à court et à long terme. 
Augmentation des biomarqueurs après chirurgie attribuée à une protection myocardique insuffisante 

Klatte 2001; Lehrke 2004; Domanski 2011; Bojan 2012

▪ Les progrès en cardioplégie :

▪ Température CEC

▪ Solution polarisante ou dépolarisante

▪ Concentration K+

▪ Température cardioplégie

▪ Intervalles de réinjection

▪ Composition crystaloide pur ou sang dilué



1971 premier adulte survivant ECMO
Prolonged extracorporeal oxygenation for acute post-traumatic
respiratory failure (shock-lung syndrome). Use of the Bramson
membrane lung. Hill JD, O’Brien TG, Murray JJ. N Engl J Med 
1972

Prolonged extracorporeal cardiopulmonary support in man. 
Bartlett RH, Gazzaniga AB, Fong SW. J Thorac Cardiovasc
Surg 1974

1972 TGV de 2 ans opéré en Mustard
ECMO post-op survivant

1975 Coronaire anormale 2 ans
ECMO 16 h post-op 
survivant sans séquelle

Prolonged veno-arterial derivation (with membrane 
oxygenator) for circulatory failure. Results in a 2-year-old 
child].Bex JP. Nouv Presse Med. 1975



Evolution ECMO adulte et pédiatrique

Extracorporeal membrane oxygenation (ECMO) in newborn respiratory failure: technical consideration.

Bartlett RH, Gazzaniga AB, Huxtable RH . ASAIO J 1979

29 nouveau-nés en ECMO : 16 ont amélioré leur fonction pulmonaire et 13 ont survécu. Survie 45%

Extracorporeal membrane oxygenation in severe acute respiratory failure; a randomised prospective study. 

Zapol WM, Snider MT, Hill JD. JAMA 1979

48 patients en ventilation mécanique seule et 44 patients en ventilation mécanique associée à une ECMO

Survie : groupe VM : 8,3% - groupe ECMO 9,1%

57% des patients ont une pneumonie bactérienne ou virale, la plupart ont des fibroses, autres décès liés 
à problèmes techniques et de coagulation

« We conclude that ECMO can support respiratory gas exchange but did not increase the probability of long-
term survival in patients with severe ARF. »
Conséquence : pas de développement de l’ECMO adulte pendant ± 20 ans, à l’inverse de l’ECMO pédiatrique 



Registre ELSO



LES 
INTERVENTIONS 
ESSENTIELLES



Film : « Like Something Lord Made » - https://youtu.be/PkQlkk1IxJc?si=6JcwcstrQ3lLeT6h



KT 
INTERVENTIONNEL



Evolution de la prise en 
charge du VU

En premier : Chirurgie de l’Atrésie Tricuspide

En 1955 Hurwitt anastomose OD - APD chez un patient de 5 mois avec AT mais échec 

En 1958 Glenn réalise un shunt direct VCS - APD

En 1968, Fontan et Baudet réalisent un shunt Glenn et anastomose OD - AP avec 2 
valves, chez un enfant âgé de 12 ans avec AT :

« Remplissage important et reprise de la ventilation spontanée »

En 1968 Kreutzer réalise seulement une anastomose OD-AP, enfant de 4 ans avec AT

▪ Fontan supprime les valves 

▪ 1980 Glenn en étape intermédiaire avant anastomose OD-AP

▪ 1987/88 De Leval/ Marcelletti : tube extracardiaque entre anastomose VCS/AP et 
VCI

▪ 1991 Laks propose la fenestration

1er temps : Dérivation cavo-pulmonaire partielle : Glenn

2e temps : Dérivation cavo-pulmonaire totale : Fontan extra-cardiaque



Evolution de la prise en 
charge du VU

1979 Yabek et Mann première utilisation de PGE1 (Prostine) pour 
maintenir le CA ouvert TGV, RVPAT, hypodébit pulmonaire (APSI, 
APSO, AT…) et HypoVG

Chirurgie de l’hypoVG

1979 Norwood, avec la PGE1 qui maintient l’hypoVG en vie, évalue 
la faisabilité et l’efficacité d’une chirurgie par étapes

1983 Norwood : premier enfant 16 mois avec  les 3 étapes Fontan 
jusqu’à la dérivation cavo-pulmonaire totale (Glenn + atrio-
Pulmonaire)

2003 Sano évite la Blalock et interpose un tube VU-AP



VU-HypoVG : évolution de la prise en charge 

Impact de la réanimation post-opératoire sur la survie des HypoVG

Etape 1 Norwood : compréhension du Qp/Qs, apport des vasodilatateurs tube VD-AP plus stable que ASP

Etape 2 Glenn : suites simples

Etape 3 Fontan : mieux supportée après étape 2, et  tube extracardiaque + fénestration

Apport majeur du NO pour diminuer les RVP mais concept d’utiliser du NO sans HTAP 
Inhaled nitric oxide in patients with critical pulmonary perfusion after Fontan-type procedures and bidirectional Glenn anastomosis. A Gamillscheg . J Thorac
Cardiovasc Surg 1997 

Ces progrès remarquables dans la prise en charge ont fait passer le syndrome d’hypoVG d’une mortalité 
systématique à un court terme à un taux de survie de 75 % dans les années 1990,  

à actuellement 90 %  dans les centres expérimentés.



CHIRURGIE DE LA 
TRANSPOSITION 
DES GROS 
VAISSEAUX



RÉSULTATS DES 
TGV OPÉRÉS 
EN SWITCH

▪ Impact de la réanimation

▪ Evaluation hémodynamique par pression de remplissage de 

l’oreillette gauche - POG

▪ Evaluation échographique peri-opératoire

▪ Importance des biomarqueurs  Tropinine pour apprécier et traiter 

précocement la souffrance myocardique

▪ Intérêt de la vasodilatation vs vasoconstriction

▪ Intérêt de la milrinone vs dobutamine arythmogène

▪ Anesthésie courte durée

▪ Ventilation en pression, en VNI et apport de la NAVA

▪ Sevrage précoce 

▪ Mortalité en 1981 : 100% première série de 10 switch

▪ Mortalité en 1995 : 1% série de 100 switch (Laennec, MLL)



Inhaled nitric oxide for postoperative pulmonary hypertension in patients 
with congenital heart defects. Haydar A, Malhere T, Mauriat P. Lancet. 1992



10 ans de progress - CAV complet

UF

Effects of inhaled nitric oxide administration on early postoperative mortality in patients operated 
for correction of atrioventricular canal defects. Journois D, Baufreton C, Mauriat P. Chest. 2005 





Routine use of intraoperative epicardial echocardiography and Doppler color flow 

imaging to guide and evaluate repair of congenital heart lesions. A prospective study. 

Ungerleider RM, Greeley WJ, Sheikh KH.  J Thorac Cardiovasc Surg. 1990



Pour conclure

▪ En 70 ans, de l’époque des pionniers et des premières mondiales, à la routine 

▪ Résultats sur la survie équivalent à ceux obtenus par l’hémato-oncologie

▪ Les principes des interventions chirurgicales des cardiopathies congénitales 

ont largement devancé les possibilités techniques et réanimatoires

▪ La réparation anatomique à cœur ouvert a obligé le développement de la CEC 

et de la protection myocardique pendant le clampage aortique

▪ La compréhension de l’équilibre du Qp/Qs, de l’ischémie/reperfusion, du 

syndrome inflammatoire et des troubles de la coagulation, du bas débit 

cardiaque, de l’atteinte neurologique inhérents à la CEC, des troubles du 

rythme, de l’HTAP…



Les progrès majeurs

▪ Réduction de l’hémodilution et de la transfusion sanguine en pédiatrie par la 

miniaturisation de la CEC

▪ L’amélioration de la protection myocardique

▪ L’écho, le monitoring (pressions, saturations NIRS, hémostase)

▪ La PGE, le NO, les inodilatateurs, les produits de la coagulation

▪ Les différents modes de la ventilation artificielle

▪ L’assistance circulatoire : ECMO, LVAD

▪ Le pacing, le cathétérisme interventionnel

▪ Les échanges en cardiopathie congénitale multidisciplinaire 

▪ Les formations spécialisées  DIU
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