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Malformation cardqi@ﬁ\ue 0,8/ 100 naissances
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* >90% ont atteint I'age adulte (vs 15% dans les années 1960) &
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* Cgmplications, au premier plan N
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"= Arythmies @&Q\
@rf — Mort subite ‘%,’\°°
,Lg\‘b — Insuffisance cardiaque = 2° cause de mortalité (26 a 42%b§zéelon séries)
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e Définition GUCH prise en charge spécialisée <«
o
— GUCH centers %
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— Chirurgie cardiaque spécialisée &
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Réparer neﬁ\fgut pas dire guérir
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Malformation cardiaqus
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Malformation réparée

d’aprés Schwerzmann et al



Physiopathologie&dg Iinsuffisance cardiaque

R

o
(\6\6
O

Surcharge en volumeg
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Surcharge ex pression

Anatomie ventriculaire
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Q\q;© Atteinte myocardique
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Asynchronisme
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- Fuites valvulaires

Shunts

Sténose valvulaire
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m&* Malformation
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\Q,©W Post opératoire
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Vaste sujet ...
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Spécificités pas

Catalogue de :
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pathologies

d’intervention
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Traitements médicamenteux
Cathétérisme interventionnel / chirurgie

{Qgeﬁythmologie
«® Réadaptation / Education thérapeutique
& Assistance
Y .
© Transplantation

®
q,Q\ Spécificités VD systémique et Fontan
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Treatrﬁent of heart failure in adult congenital
heas‘t disease: a position paper of the Working
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Algorithme
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D@\\iﬂﬁgnostic
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* Symptdémes classiques &
— Stade NYHA &
— Souvent mis en défziéé@bpar adaptation +++
— Evolution des syrgﬂﬁtémes
— Attention parg»:ullere aux signes d’IC droite

%
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. Tableaugse%artlcullers
Qﬁhfﬂsance hépatique
— Enteropathle exsudative
.0@
S—  Insuffisance rénale
< — Anomalies hématologiques (cyanose++)

* Saturation
— Evolutivité saturation
— Shunts (par exemple circulations type Fontan)

Kempny et al. Eur Heart J 2012



Q\\iﬁ\\énostic
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e Evaluation fonctlonneILe/VOZ
— Intérét de suw&«rﬁdlwduel

— Variable enjbnctlon cardiopathie
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Table | Cardiopulmona ise data published in the literature Atrial switch TGA
Diagnosis I:agb\:s, with repo Patients with reported YE/VCO, cTGA
@G Age n Age VEVCO, Male (%) References -

ASD C)o 424 78 450 :23+34 613 2284 s
ccTGA -ef 61 316 21 300 372 +43 613 BHAL

b& ” Fontan
Coh YV 100 310 8 70 301 + 2.3 613 o
Com 2@ 20 336 159 + 34 50.0 £ — — %

i 230 223 M1+67 | 515 2 AN 374426 613 12303545 SCiplex

ﬂmmengar 43 418 130 + 41 387 1% 390 634 +58 613 .
Fontan 590 19.4 227 4 58 576 65 230 402 £35 613 1820:23212931,93, 352745 Eisenmenger
TGA-arterial switch 104 124 389 + 9.1 63.5 60 133 307 + 44 733 2126
TGA-atrial switch 391 253 24347 64.5 274 263 334478 646 161535
ToF 487 29.6 242 + 68 55.3 124 260 N+ 46 613 BT
Valvular 38 320 266 + 9.1 61.3 38 320 322 +29 61.3 s

Age is expressed in years, peak VO, (pVO;) in mLik

in. VVCO, stands for VENVCO, slope. ASD, atrial septal defect; TGA, transposition of the great arteries ccTGA,

Arterial switch TGA

ik ofx
"4 g —
Valvular _— 1 ——

e A T

congenitally corrected TGA: CoA, coardtation of the a mplex complex lesions including patients with cyanosis: ToF, tetralogy of Fallot: Valvular, collective of patients with 6\)
various valvular lesions.
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Mean+SD
n=150 36.7£9.1
n=439 263+98

n=219 27687

n=350 221481

n=117 2358
2

n 1026?}2?.737.8

o

§5U 24.4%7.5

n=129 21.0+7.6
n=332 21.3%71
n=911 22.8:64
n=105 15.7£5.6

n=119 125439

Mean age

15.2

356
N
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306

26,5

339

Kempny et al. Eur Heart J 2012



Imagerie

. Echographle B

— Connalssagee des pathologies

— Conna@é’ance de la réparation — CR opératoire ++

— Exp@rtlse
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«sImagerie en coupe

s — Expertise radiologue

_ Imagerle fonctionnelle (IRM ++)




Marqug&% biologiques
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Table 3 / \
Predictive and/or prognostic value of biomarkers in ACHD
S.No SV-Type Category Ref. Biomarker Unit mo Power jJCutoff Problems
1 Mixed - BNP pg!mlob% (@] SV dysfunction
p BNP pg/dt 53 x — PH(+)
= ANP \%%L 49 O 78 Mortality
BNP Sra/mL O 146 Mortality
2 Pulmonary RV B AN N pgmL 31 O BNP/ANP >1.d PH(+)
Y ANP D pg/mL 60 O — Mortality
BN pg/mL e} 150 (+FU Mortality
1 increase)
B o_,‘NE pg/mL o —_ Mortality
go\ NT-proBNP pg/mL 59 O 105 Pvo, <60%
5 NT-proBNP ng/L 70 O 148 Pvo, <20
0 .
<9 (mL/kg/min)
N 21 BNP pg/mL 42 O 45 Corrected EF <30
3 Systemic » 2 BNP pg/mL 44 O 36 SV Tei >0.45
(iForﬁa = NT-proBNP pmol/L 35 x — Renal dysfunction
32 ANP pg/mL 24 O 75 SVEF <40%
4 Fo{q&m 3 ANP pg/mL 50 x — Mortality
BNP pg/mL X — Mortality
() NE pg/mL X — Mortality
5’%& Unrepaired 32 BNP pg/mL 53 O 50 Morbidity
N (+Eisenmenger) (+mortality)
40 BNP pg/mL 181 O 100 (+FU Mortality
increase)
41 NT-proBNP ng/L 31 O 425 Mortality
hsTnT ng/L O 0.014 Mortality
42 BNP pg/mL 13 A 200 SVEDP >12
(mm Hg)
6 Pregnancy 4 BNP pg/mL 66 O 100 Cardiac event
4 BNP pg/mL 25 O 100 Cardiac event

\V

Seuils variables

e Intérét pour suivi individuel

X
e,%
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* Habituellement peu elg&@e
— VD sous pulmogﬁwe
— VD systemlgﬁe

K%

Fontan
S
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éev
&
. Autr§§biomarqueurs +
tre@onme us

Ohushi et al Heart Fali Clin 2014
Baggen et al Circulation 2017
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Traltement ‘médicamenteux

Quel ventricule pour q%@iﬁe

circulation? &0

s@}
&O

Traitements class?ques

"o
&0

Pa rtlcular@s
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”0

Entresto: registre national en cours

Pa%zde traitement si asymptomatique et

B systémique

b73‘ttent|on aux vasolilatateurs si Mustard

ou Senning (précharge/chenaux)

Vasodilatateurs pulmonaires si
dysfonction VU/ Fontan

Dysfonction ventricule sous pulmonaire

=> surtout diurétiques

Table 3 Medical treatment for heart failure related to intrinsic myocardial dysfunction

xQ°
N
Systolic HF \0
Systemic ventricle \\
Morphological left ventricle (EF < 40%) Asymptomatic or symptomatic RAAS blockers @6
B-Blockers \QJ
Mineralocorti @receptor antagonists
Diuretics (l%md thiazide)
Digoxin Q
Morphological right ventricle (EF < 40%) Asymptomatic MNo cal treatment
Symptomatic blockers
a-blockers

Sub-pulmonary ventricle
Morphological left or right ventricle (EF < 40%)

Single ventricle

Fonmn circulation (EF < 40%)
Morphological left ventricle

Morphological right ventricle
Morphological left and right ventricle

O
Persistent right-to-left shunt ()é
RN
@
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c\’(’

Asymptomatic KQQ

Symptomatic \\)\QI
S

P 6,
Asymptom@k@

%0

&
<
N

\stmptomaﬂc

Symptomatic

Asymptomatic
Symptomatic

- Q" Mineralocorticoid receptor antagonists
Diuretics (loop and thiazide)
Digoxin

No medical treatment

Diuretics (loop and thiazide)
Mineralocorticoid receptor antagonists
Pulmonary vasodilators (PAH)

RAAS blockers

B-Blockers

Mineralocorticoid receptor antagonists
Digoxin

No medical treatment

RAAS blockers

B-Blockers

Mineralocorticoid receptor antagonists
Diuretics (loop and thiazide)

Digoxin

No medical treatment

Diuretics (loop and thiazide)

Agents reducing afterload



Cathété@gﬁ@me /Chirurgie
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Obijectifs &

— Levée sténose &

h . O
— Correction fuite &
&
— Fermeture shunteg*
<8
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N
Frontieres en cﬁﬁouvement \\{\@'
<)
=> e&&émple du développement de la valvulation de la voie pulmonaire {.\@\\ze’
&0 (QQJQ(O

Dévngppement techniques hybrides \OQ@"’

@ 6"6\

Q\O
QO%atheterlsme aujourd’hui dominé par @&

— CIA 6’&0‘)

— Sténoses pulmonaires / valvulations pulmonaires %Qé‘z’

— Canal artériel &

: S
— Coarctations &6‘
— £CIV ©
o
3
b\\
Centres spécialisés ++ Re,
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Quelles cayses?
&

<
‘Q"'O

Quels problemes?

Khairy et al 2016

R)gtﬁemologie

<
&
A Pre-operative B

Post-operative

&
AV Node RN
+Swelling / Injury (%)
—Cm:?eu Heart Block X
Junctional Ectopic Tachycardia \\Q
hypoxia/ Ventricular Abnormalities Q)"o
acidosis | o
— 3 E’.!‘.”".'i‘m“’.'."m arrhythmia circult \\®
[l X%)
\)
Electrolyte Disturbances . (Q
&
©
h
Atrial Arrhythmia Ventricular 6\) Other Pacing Needs
Arrhythmia o
Prevalence A
(in CHD AT AF | Other @\ SND AV Dyssynchrony,
Complexity Type of CHD population) A\ black heart failure
of CHD \\)\Q}
Patent ductus arteriosus 6-8% \d
rd
Simple Pulmonary stenosis 6-8% PR-Y
\Q
Ventricular septal defect 30-32% Q:'\
Sccundum atrial septal defect 810%
‘Aortic coarctation 5%
o
Anomalous pulmonary venous return 05-25%
Atrioventricular septal defect J-SKd
Moderate Aortic stenosis C
N
)
Ebstein’s anomaly wel'.s-n.s%
Tetralogy of Fallot 6\) 8-10%
Primum atrial septal w@(o 2:3%
R
Truncus mgncbfb 152%
~Q
Pulmondehtresia 22.5%
<@
Dnnb)b?ullm right ventricle 152%
Severe D.@pxnu'm of the great arteries 6%
Q
NMransposition of the great arteries 1-2%
a)
V' Hypoplastic left heart syndrome 3.4%
Other (heterotaxy, ather single venricles) 7-10%
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* Place a part entigge
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* Objectifs &
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Hémg)df’/namique
Syrptomes

C)OQ\Q V4 o
*.° Problématiques

* Aide des systemes de cartographie tr@Ld»?fnensionnelle
™

Voie d’abord
Patients jeunes
Anatomie cardiaque
Acces aux cavités

Rgtﬁmologie
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— Frévention mort subite
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Réadaptation

&Q)
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'0{(\0
* Pas d’étude critege€s forts
P

KO

&
* Bon profilég)é"&sécurité chez ces patients &
& R

e Etudesrandomisées @QJ&"‘@

—oﬁ\rhélioration VO2 (1 a4 ml/kg/min) &

<& Performance d’effort &Q«O&O
,g“oo — Qualité de vie &
q/g'fb@ {@g@é@%

* Participation a &

— I"éducation thérapeutique @\«0

— la prise en charge psycho-sociale _@@@O

A@@@c,o@
@@@v

Hoogludt et al. Expert review cardiovasc therap 2018
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Peu de cas <90

% Assistance
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Peu de littérature &
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Challenges angfo‘omiques
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&

Situatiorxs‘}%pa rticulieres

- @ﬁfonction VD systémique
—6\>CDysfonction VU / circulation Fontan

=2

e? Dysfonction VD sous pulmonaire

— 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)

)

\"\

S

<
r[able 2 Adverse Event Rates for ACHD vs Non-ACHD Patients Receiving MCS (INTERMACS June 23, waecember 31, 2015).

ACHD Nnn-A[}& 2

Comparativement groupe sans cardiopathie congénitale: .
— Patients plus jeunes (42 + 14 vs 56 £ 13 p<0,0001)

Event Period” Events AE Rate” Everl®' AE Rate” p-value
Arterial non-CNS thromboembalism Early 1 0.3 sy 0.4 0.75
Late 2 0.1 "@ 86 0.04 0.04
Bleeding Early 52 16.1 & 8,461 19.6 0.16
Late 26 1.9 7,305 33 0.006
Cardiac arrhythmia Early 33 10.%0 4,814 11.2 0.62
— Late 29 ) 2,332 1.0 <0.001
Hepatic dysfunction Early 18 6@6 687 1.6 <0.001
—— Late 12 Q0.9 440 0.2 <0.001
Infection Early 64 Q\ 19.8 7.300 16.9 0.21
Late 85 &@ 6.2 9,085 4.0 <0.001
Myocardial infarction Early \QJ 55 0.1
Late 0 56 0.03
Neurologic dysfunction Early &0 18 5.6 1,997 4.6 0.43
1.2 0.39
VA Early, (22} 1 3.4 1,079 2.5 0.31
Lai (4 12 0.9 1,623 0.7 0.50
Other SAE ly 62 19.2 5,676 13.2 0.003
P ite 27 2.0 4,200 1.9 0.77
Pericardial drainage &QJ Early 5 1.6 941 27 0.44
,\'6 Late 29 0.01
Psychiatric episode O\ Early 12 3.7 1,087 2.5 0.18
& Late 6 0.4 679 0.3 0.36
Rehospitalization (2] Early 66 20.5 8,869 20.6 0.97
Late 244 17.9 34,995 15.6 0.03
Renal dysfunction «O Early 34 10.5 1,845 43 <0.001
o Late 15 11 1,008 0.4 <0.001
Respiratol Early 49 15.2 3,430 8.0 <0.001
Late 27 2.0 1,133 0.5 < 0.001
Vennu;(lya boembolism Early 7 22 715 1.7 0.48
Late 148 0.07
Wo&jehisc&no& Early 2 0.6 225 0.5 0.81
) Late 74 0.03
Q‘ ACHD, adult congenital heart disease; AE, adverse event; (NS, central nervous system; CVA, cerebrovascular accident; SAE, serious adverse event.
*Early = within 3 months of device implantation. Late = = 3 months after device implantation.
C)o *Rates per 100 patient-months. ACHD early follow-up, 322.47 months; ACHD late follow-up, 1,364.13 manths; non-ACHD early follow-up, 43,119.34
@ months; non-ACHD late follow-up, 224,374.69 months.
AQ}@
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Vanderpluym et al. Journal of heart and lung transplantation 2017



Transplantation

\\Q)

* Indications S
~ Stadell/lV "
— Vo2 max< 12;;n/1/kg/m|n @{@'
— Test marchg% min < 50% valeur prédite
é‘g e
. Evaluatpn pré-transplantation spécifique
ed\ &
— “Résistances vasculaires pulmonaires (< 4-5 U Wood gradient < 12 mmHg) oci\\o

& Pathologies d’organes
O * Entéropathie exsudative K
U * Insuffisance hépatique
NP * Insufisance rénale e,ée'
— Infections “
— Shunts extra-cardiaques
— Acces veineux et artériels \xf\O
— Sensibilisation HLA s
— Risque chirurgical L
* Rapports anatomiques &
* Risques liés a la dissection <

> Houyel et al. Archives of cardiovasc diseases
2017



Transplagtﬁ@tion - Résultats
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 Morbidité et mort@‘Tlte péri-opératoire plus élevées
&0&0\

— Plus de t@ef‘nps sur liste (249 vs 181 jours p<0,01) .Q@@"‘
— Plus de mortalité opératoire (11,5 % vs 4,6% p<0,001) \\Q«’?\\

— Hog{altallsatlon plus longue (27 vs 20 jours p <0,01) @be&a

— qus de dialyse (20% vs 9% p<0,01) .ooé"’@

e° &’6\\

. C)°Dysfonct|on greffon premiere cause de mortalité (4, 6°gs)

q/b&
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* MAIS meilleurs résultats passé la premiere annégffRR 0,75)

\ R
 Hypotheses &
b\\
— Age plus jeune &
. 7 . . ()
— Moins d’artériopathie @0
YV
©
>
q,Q\ Doumouras BS et al. J Heart Lung Transplant 2016

Shah DK et al J Card Surg 2016;31:755—64.



Senning / M@yﬁérd - Particularités

\\0

* VD systémique &
, . 60&0
*  Problématiques &
— Perfusion coronawggf
— Dilatation / dysfo'?ﬁctlon — évaluation?
—  Fuite trICUSpId@
— Obstructlg{?’chenaux cave et tunnelisation pulmonaire
— Dysfongﬁ‘on sinusale / troubles conduction
* . Modes de stimulation??
- ,Atgtawmies
¢™ *  Flutter commun
b° * Risque rythmique ventriculaire / favorisé par arythmies atriales

'0
)
. o° Patient asymptomatique
q,b‘ — Faible niveau de preuve pour traitements en systématique
,\<b© — Evaluation FEVD?

P>

Intra-atrial baffle

(mustard or Senning procedure) &é@'
\o
Aorta e?\
Pulmon@Fy Artery
QQ
2S
&
Baffle

* Patient symptomatique s
— Idem insuffisance VG S
Ko
e Attention 600
— Vasodilatateurs et remplissage Q{e}%
—  B- et rythme cardiaque &
&
™
©‘L
S



® — Fistules artério-veineuses pulmonaire

Circulation type | FONTAN - particularités

\\Qv
&

QQ

Bon fonctionnement dépend d,\éb
— Fonction systolique et dlag@hque VU
— Valvulopathies @b
— Résistances pulmon@ﬁ"es
— Obstacles retourx@neux
&
Complications gBécifiques
- Entéro% ie exsudative (jusqu’a 13% des

patle@
- C /\pllcatlons thrombo-emboliques / embolies
fdradoxales

—> Insuffisance hépatique
.Qo;, . ,
§ Insuffisance rénale

— (+ 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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Connaitre les probléngea“fiques spécifiques
@»
¢

Importance sungf‘centres spécialisé
@

&
«Q’% Q,%\\Q
Pas de spg@‘lflute prise en charge médicamenteuse &
& @QJQQ’
el &
y . &

Cor‘@é’lexne prise en charge &

0% 6\5

N O
Qg z . R

Hémodynamique 5@*
— Interventionnelle <
. '2'6
— Rythmologique ‘%Q,é
— Chirurgicale ,\\(f’
&o
006
Guch centers N
O
o
— Suivi GUCH center diminue le risque de mortalité OR @;“82 (C10,68-0,97)
— Chirurgie spécialisée vs non spécialisée = risque dchnortaIlte chirurgicale 1,8 vs 4,8
b(
oV
Si
v Mylotte et al Circulation 2014

Karamlou et al. Circulation 2008



