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Conflits d’intérêt

• Aucun
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GUCH

• Malformation cardiaque 0,8/ 100 naissances

• > 90% ont atteint l’âge adulte (vs 15%  dans les années 1960)

• Estimation > 1 millions de patients en Europe

• Complications, au premier plan
– Arythmies
– Mort subite
– Insuffisance cardiaque = 2e cause de mortalité (26 à 42% selon séries)

• Définition GUCH prise en charge spécialisée
– GUCH centers
– Chirurgie cardiaque spécialisée
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Réparer ne veut pas dire guérir

Malformation cardiaque

Intervention

Malformation réparée

Traumatisme mécanique
Ischémie

Lésions résiduelles
Complications

Cicatrices
Altérations hémodynamiques

Instabilité électrique

Surcharge pression / volume
Hypoxie

Age
Hypertension

Athérome
d’après Schwerzmann et al
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Physiopathologie de l’insuffisance cardiaque

Surcharge en volume

Surcharge en pression

Anatomie ventriculaire

Atteinte myocardique

Asynchronisme

d’après Schwerzmann et al

Ischémie

Fuites valvulaires
Shunts

Sténose valvulaire
Coarctation
HTA HTAP

VD Systémique / VU

Séquelles ischémique
Cicatrices

Bloc de branche

Malformation 
coronarienne

Post opératoire
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Vaste sujet …

Catalogue de 
pathologies

ou
Spécificités par 

domaine 
d’intervention

Diagnostic
Traitements médicamenteux
Cathétérisme interventionnel / chirurgie
Rythmologie
Réadaptation / Education thérapeutique
Assistance
Transplantation
Spécificités VD systémique et Fontan
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Algorithme
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Diagnostic

• Symptômes classiques
– Stade NYHA

– Souvent mis en défaut par adaptation +++

– Evolution des symptômes

– Attention particulière aux signes d’IC droite

• Tableaux particuliers
– Insuffisance hépatique

– Entéropathie exsudative

– Insuffisance rénale

– Anomalies hématologiques (cyanose++)

• Saturation
– Evolutivité saturation

– Shunts (par exemple circulations type Fontan)

Kempny et al. Eur Heart J 2012
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Diagnostic

• Evaluation fonctionnelle / VO2

– Intérêt de suivi individuel

– Variable en fonction cardiopathie

Kempny et al. Eur Heart J 2012
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Imagerie

• Echographie
– Connaissance des pathologies

– Connaissance de la réparation – CR opératoire ++

– Expertise

• Imagerie en coupe
– Expertise radiologue 

– Imagerie fonctionnelle  (IRM ++)
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Marqueurs biologiques

• Seuils variables

• Intérêt pour suivi individuel

• Habituellement peu élevé 

– VD sous pulmonaire

– VD systémique

– Fontan

• Autres biomarqueurs ±
troponine us

Ohushi et al Heart Fali Clin 2014
Baggen et al Circulation 2017
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Traitements médicamenteux

• Quel ventricule pour quelle 
circulation?

• Traitements classiques

• Particularités
– Pas de traitement si asymptomatique et 

VD systémique
– Attention aux vasolilatateurs si Mustard

ou Senning (précharge/chenaux)
– Vasodilatateurs pulmonaires si  

dysfonction VU/ Fontan
– Dysfonction ventricule sous pulmonaire 

=> surtout diurétiques

• Entresto: registre national en cours
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Cathétérisme /Chirurgie

• Objectifs
– Levée sténose
– Correction fuite
– Fermeture shunt

• Frontières en mouvement
=> exemple du développement de la valvulation de la voie pulmonaire

• Développement techniques hybrides

• Cathétérisme aujourd’hui dominé par
– CIA
– Sténoses pulmonaires / valvulations pulmonaires
– Canal artériel
– Coarctations
– ± CIV

• Centres spécialisés ++
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Cathétérisme /Chirurgie
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Cathétérisme /Chirurgie
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Rythmologie

Quelles causes?

Quels problèmes?

Khairy et al 2016
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Rythmologie

• Place à part entière

• Objectifs 
– Hémodynamique
– Symptômes
– Prévention mort subite

• Problématiques
– Voie d’abord
– Patients jeunes
– Anatomie cardiaque
– Accès aux cavités

• Aide des systèmes de cartographie tridimensionnelle
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Réadaptation

• Pas d’étude critères forts

• Bon profil de sécurité chez ces patients

• Etudes randomisées
– Amélioration VO2  (1 à 4 ml/kg/min)
– Performance d’effort
– Qualité de vie

• Participation à 
– l’éducation thérapeutique
– la prise en charge psycho-sociale

Hoogludt et al. Expert review cardiovasc therap 2018
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Assistance

• Peu de littérature

• Peu de cas

• Challenges anatomiques

• Situations particulières
– Dysfonction VD systémique
– Dysfonction VU / circulation Fontan
– Dysfonction VD sous pulmonaire

• Comparativement groupe sans cardiopathie congénitale:
– Patients plus jeunes (42 ± 14 vs 56 ± 13 p<0,0001)
– Bridge to transplant (45% vs 29% p<0,0001)
– Assistance biventriculaire (35% vs 15% p=0,002)

• Complications
– Mortalité identique sauf sous groupe biventriculaire.
– Plus de complications (arythmies, dysfonction hépatique, 

rénale, infection, insuffisance respiratoire)

Vanderpluym et al. Journal of heart and lung transplantation 2017
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Transplantation

• Indications

– Stade III/IV
– Vo2 max < 12ml/kg/min
– Test marche 6 min < 50% valeur prédite

• Evaluation pré-transplantation spécifique

– Résistances vasculaires pulmonaires (< 4-5 U Wood gradient < 12 mmHg)
– Pathologies d’organes

• Entéropathie exsudative
• Insuffisance hépatique
• Insufisance rénale

– Infections
– Shunts extra-cardiaques
– Accès veineux et artériels
– Sensibilisation HLA 
– Risque chirurgical

• Rapports anatomiques
• Risques liés à la dissection

Houyel et al. Archives of cardiovasc diseases
2017

20
18

 ©
 24

èm
e  C

on
grè

s d
u C

NCH, T
ou

s d
roi

ts 
rés

erv
és

 - T
ou

te 
rep

rod
uc

tio
n m

êm
e p

art
iel

le 
es

t in
ter

dit
e.

20
18

 ©
 24

èm
e  C

on
grè

s d
u C

NCH, T
ou

s d
roi

ts 
rés

erv
és

 - T
ou

te 
rep

rod
uc

tio
n m

êm
e p

art
iel

le 
es

t in
ter

dit
e.

20
18

 ©
 24

èm
e  C

on
gr

ès
 du

 C
NCH, T

ou
s d

ro
its

 ré
se

rvé
s -

 To
ute

 re
pr

od
uc

tio
n m

êm
e p

ar
tie

lle
 es

t in
ter

dit
e.

20
18

 ©
 24

èm
e  C

on
gr

ès
 du

 C
NCH, T

ou
s d

ro
its

 ré
se

rvé
s -

 To
ute

 re
pr

od
uc

tio
n m

êm
e p

ar
tie

lle
 es

t in
ter

dit
e.

20
18

 ©
 24

èm
e  C

on
gr

ès
 du

 C
NCH, T

ou
s d

ro
its

 ré
se

rvé
s -

 To
ute

 re
pr

od
uc

tio
n m

êm
e p

ar
tie

lle
 es

t in
ter

dit
e.

20
18

 ©
 24

èm
e  C

on
gr

ès
 du

 C
NCH, T

ou
s d

ro
its

 ré
se

rvé
s -

 To
ute

 re
pr

od
uc

tio
n m

êm
e p

ar
tie

lle
 es

t in
ter

dit
e.

20
18

 ©
 24

èm
e  C

on
gr

ès
 du

 C
NCH, T

ou
s d

ro
its

 ré
se

rvé
s -

 To
ute

 re
pr

od
uc

tio
n m

êm
e p

ar
tie

lle
 es

t in
ter

dit
e.

20
18

 ©
 24

èm
e  C

on
gr

ès
 du

 C
NCH, T

ou
s d

ro
its

 ré
se

rvé
s -

 To
ute

 re
pr

od
uc

tio
n m

êm
e p

ar
tie

lle
 es

t in
ter

dit
e.

20
18

 ©
 24

èm
e  C

on
gr

ès
 du

 C
NCH, T

ou
s d

ro
its

 ré
se

rvé
s -

 To
ute

 re
pr

od
uc

tio
n m

êm
e p

ar
tie

lle
 es

t in
ter

dit
e.



• Morbidité et mortalité péri-opératoire plus élevées

– Plus de temps sur liste (249 vs 181 jours p<0,01)
– Plus de mortalité opératoire (11,5 % vs 4,6% p<0,001)
– Hospitalisation plus longue (27 vs 20 jours p <0,01)
– Plus de dialyse (20% vs 9% p<0,01)

• Dysfonction greffon première cause de mortalité (4,6%)

• MAIS meilleurs résultats passé la première année (RR 0,75)

• Hypothèses
– Age plus jeune
– Moins d’artériopathie

Transplantation - Résultats

Doumouras BS et al. J Heart Lung Transplant 2016 
Shah DK et al J Card Surg 2016;31:755—64.
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• VD systémique

• Problématiques
– Perfusion coronaire
– Dilatation / dysfonction – évaluation?
– Fuite tricuspide
– Obstruction chenaux cave et tunnelisation pulmonaire
– Dysfonction sinusale / troubles conduction

• Modes de stimulation??

– Arythmies
• Flutter commun
• Risque rythmique ventriculaire / favorisé par arythmies atriales

• Patient asymptomatique
– Faible niveau de preuve pour traitements en systématique
– Evaluation FEVD?

• Patient symptomatique
– Idem insuffisance VG

• Attention 
– Vasodilatateurs et remplissage
– β- et rythme cardiaque

Senning / Mustard - Particularités
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Circulation type FONTAN - particularités

• Bon fonctionnement dépend de:
– Fonction systolique et diastolique VU
– Valvulopathies
– Résistances pulmonaires
– Obstacles retour veineux

• Complications spécifiques
– Entéropathie exsudative (jusqu’à 13% des 

patients)
– Complications thrombo-emboliques /  embolies 

paradoxales
– Insuffisance hépatique
– Insuffisance rénale
– Fistules artério-veineuses pulmonaire
– (+ arythmies, IC clinique…)

• Prise en charge
– Complexe
– Diagnostic +++ (écho, IRM, cathétérisme)
– Traitements spécifiques complications
– Traitements standards
– Vasodilatateurs pulmonaires

Ohushi Journal of Cardiology 2016
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Conclusion

• Connaître les problématiques spécifiques

• Importance suivi centres spécialisé

• Pas de spécificité prise en charge médicamenteuse

• Complexité prise en charge

– Hémodynamique
– Interventionnelle
– Rythmologique
– Chirurgicale

• Guch centers

– Suivi GUCH center diminue le risque de mortalité OR 0,82 (CI 0,68-0,97)
– Chirurgie spécialisée vs non spécialisée = risque de mortalité chirurgicale 1,8 vs 4,8

Mylotte et al Circulation 2014
Karamlou et al. Circulation 2008
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