RECOMMANDATIONS EUROPEENNES POUR
LA PRISE EN CHARGE DES CARDIOPATHIES
CONGENITALES COMPLEXES DE ADULTE

REsumE : Le nombre de patients avec cardiopathie congéni-
tale, atteignant I’age adulte (Grown-Up Congenital Heart
disease (GUCH)) et se présentant en consultation de cardio-
logie, est en constante augmentation. Ces patients sont soit
porteurs d’une cardiopathie congénitale non diagnostiquée
se révélant a ’age adulte, soit présentent une cardiopathie
connue, pour laquelle ils ont éventuellement bénéficié d’une
ou de plusieurs interventions dans I’enfance. Dans cet article,
nous détaillerons les recommandations de la Société Euro-
péenne de Cardiologie de 2010 concernant les cardiopathies
congénitales complexes.

Mots-cLEs : Recommandations - Cardiopathies congénitales -
Cardiopathies complexes

INTRODUCTION

Le nombre de patients avec cardiopathie
congénitale atteignant 1’age adulte (Grown-
Up Congenital Heart disease (GUCH)) et se
présentant en consultation de cardiologie est
en constante augmentation. Ces cardiopathies
congénitales de 1’adulte regroupent, non seu-
lement, les cardiopathies congénitales non dia-
gnostiquées a la naissance se révélant a 1’age
adulte, mais aussi, les cardiopathies connues
pour lesquelles une ou plusieurs interven-
tions ont été réalisées dans I’enfance. Dans un
précédent article (1), nous avons détaillé les
recommandations de la Société Européenne de
Cardiologie de 2010 (2) pour la prise en charge
des patients adultes atteints de cardiopathie
congénitale de types shunts ou lésions obstruc-
tives du cceur gauche. Ce deuxiéme article se
concentre sur les cardiopathies congénitales
complexes.

MALADIE D’EBSTEIN

La maladie d’Ebstein est caractérisée par
I’attachement annulaire des feuillets septal et
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mural de la valvule tricuspide dans le ventricule
droit (VD) plut6t qu’a la jonction auriculo-ven-
triculaire. Ceci a pour conséquence le dépla-
cement apical de ’anneau tricuspidien effectif
qui peut étre sténotique, une hypoplasie rela-
tive du VD fonctionnel et une dilatation de la
partie «atrialisée» du ventricule droit (3). Ces
anomalies ont deux retentissements hémodyna-
miques : un défaut de coaptation provoquant
une régurgitation tricuspidienne (RT) et un ven-
tricule droit effectif de taille réduite pouvant
entrainer 1’absence de perfusion antérograde de
I’artére pulmonaire (4). Les anomalies les plus
fréquemment associées sont la communication
interauriculaire (CIA) de type ostium secundum
ou un foramen ovale perméable, donnant lieu a
un shunt, le plus souvent droite-gauche, et la
présence d’un faisceau de conduction acces-
soire a 1’origine de tachyarythmies. [’anoma-
lie d’Ebstein est plus souvent retrouvée lors de
I’exposition maternelle aux benzodiazépines et
au lithium pendant la grossesse. La plupart des
cas surviennent, toutefois, de facon sporadique.

La présentation clinique est trés variée et
dépend du degré de déplacement apical de
I’anneau tricuspidien, de 1’hypoplasie du VD
fonctionnel et de la compétence de la valvule
tricuspide. Les patients peuvent &tre asymp-
tomatiques ou présenter une intolérance a
I’effort, des signes de congestion veineuse,
une fatigue, une cyanose, des embolies para-
doxales, des abces cérébraux, des tachyaryth-
mies, voire une mort subite. Le diagnostic est
confirmé par I’échocardiographie qui permet
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d’analyser ’anatomie et la fonction de la val-
vule tricuspide ainsi que la taille et la fonction
des différentes cavités cardiaques. Elle permet
également de rechercher des lésions associées.

Le traitement est déterminé par les symp-
tomes. En cas d’embolies paradoxales et de
fibrillation auriculaire, une anticoagulation
est indiquée. Les arythmies symptomatiques
peuvent étre traitées de facon conservatrice ou
par électrophysiologie. Une fermeture percuta-
née isolée de la CIA peut étre indiquée, mais sa
pertinence devrait étre rigoureusement évaluée,
la fermeture pouvant engendrer une élévation
supplémentaire des pressions ventriculaires
droites et une diminution du débit cardiaque.
La réparation chirurgicale demeure délicate et
devrait uniquement &tre réalisée par un chirur-
gien expérimenté. La réparation de la valvule
tricuspide est préférable au remplacement. En
cas de CIA, la fermeture chirurgicale doit étre
réalisée dans le méme temps que la chirur-
gie valvulaire. Lorsque le feuillet tricuspidien
antérieur est mobile et que le VD fonctionnel
constitue plus d’un tiers du VD total, une répa-
ration valvulaire tricuspidienne est réalisable
en créant une valvule monocuspide. Les indi-
cations chirurgicales ou d’intervention percu-
tanée sont reprises dans le tableau I. Un suivi
régulier, au minimum une fois par an, dans un
centre spécialis¢ «GUCH» est recommandé. 11
permettra de détecter une insuffisance tricus-
pidienne persistante ou nouvelle, une insuf-
fisance cardiaque gauche ou droite, un shunt
atrial résiduel, une arythmie ou un bloc auri-
culo-ventriculaire.

TRANSPOSITION DES GROS VAISSEAUX
(D-TGYV)

Dans la dextrotransposition (D-TGV), I’aorte
prend son départ du ventricule droit et I’artére
pulmonaire nait du ventricule gauche (il y a
une concordance atrio-ventriculaire et une dis-
cordance ventriculo-artérielle). Laorte émerge
donc en avant et a droite de 1’artére pulmonaire.
On parle d’une D-TGV simple en I’absence
d’anomalies associées et de D-TGV complexe
en cas d’anomalies intracardiaques associées.
Les anomalies associées les plus fréquentes
sont une communication interventriculaire
(CIV), une obstruction de la voie d’¢jection du
VD et une coarctation de I’aorte (5). Dans la
D-TGY, les circulations systémique et pulmo-
naire sont paralleles. Cet état n’est compatible
avec la vie que s’il existe une communication
entre les deux circulations, afin de permettre,
par «mélange» sanguin, une augmentation de la
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saturation en oxygene du sang gagnant 1’aorte.
Cette communication peut étre une CIA, une
CIV, ou un canal artériel. En général, la D-TGV
ne s’inscrit pas dans le cadre d’une association
syndromique ou d’anomalies chromosomiques.
Les adultes ont, en principe, déja bénéficié
d’une chirurgie. Lévolution et la présentation
clinique dépendent du type de chirurgie pro-
posé dans I’enfance. Il existe trois possibilités:

1) SWITCH ATRIAL

La plupart des adultes nés avec une D-TGV
simple ont bénéficié d’un «switch atrial» dans
I’enfance. Cette intervention consiste a réaliser
un chenal intra-auriculaire avec du tissu auto-
logue (intervention de Senning) ou du matériel
synthétique (intervention de Mustard) diri-
geant ainsi le retour veineux systémique vers
I’oreillette gauche et le retour veineux pulmo-
naire drainant vers la valve tricuspide (5). La
complication postopératoire la plus fréquente
a long terme est la décompensation du VD qui
doit assumer la circulation systémique avec une
RT secondaire a la dilatation VD. On retrouve
fréquemment des complications rythmiques
(tachyarythmies supraventriculaires de type
flutter, fibrillation auriculaire ou autres, voire
des bradycardies par dysfonction du nccud
sinusal) secondaires aux lésions chirurgicales
a I’étage auriculaire. On peut également retrou-
ver une sténose au niveau du chenal intra-auri-
culaire avec obstruction du drainage veineux
systémique.

L’échocardiographie cardiaque transthora-
cique est I’examen de choix pour le suivi de la
fonction ventriculaire gauche et droite et d’une
RT. Déchographie transoesophagienne et la
résonance magnétique nucléaire sont indispen-
sables pour le diagnostic d’une obstruction au
niveau du chenal intra-auriculaire ou cave infé-
rieur. Un enregistrement Holter doit &étre réalisé
régulierement afin d’analyser la présence de
troubles du rythme. Une étude ¢électrophysiolo-
gique, avec éventuel traitement par ablation, est
fréquemment indiquée.

2) SWITCH ARTERIEL

Les patients avec D-TGV simple et artéres
coronaires non aberrantes auront probablement
bénéficié d’un «switch artériel» dans I’enfance.
Cette intervention restaure I’anatomie normale.
Elle est réalisée par une transsection des gros
vaisseaux environ 1 cm au dessus de la valvule
semi-lunaire, réimplantation des coronaires et
suture de 1’aorte ascendante sur le moignon
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TABLEAU 1. INDICATIONS D’INTERVENTION DANS L’ANOMALIE D’ EBSTEIN

Indications

Classe de recommandation

Niveau d’évidence

Indications de chirurgie

Une réparation chirurgicale doit étre réalisée chez les patients avec
une insuffisance tricuspidienne plus que modérée et des symptomes
(classe NYHA = II ou arythmie) ou une détérioration de la capacité
d’effort mesurée par ergospirométrie.

Lorsqu’il existe une indication pour une chirurgie de la valvule
tricuspidienne, la fermeture chirurgicale d’une communication
inter-auriculaire / d’un foramen ovale perméable doit étre réalisée au
moment de la réparation valvulaire.

Une intervention chirurgicale doit étre envisagée indépendamment
des symptomes chez les patients avec une dilatation progressive du
ceeur droit ou une réduction progressive de la fonction systolique
ventriculaire droite et/ou la présence d’une cardiomégalie a la
radiographie thoracique.

Ila €

Indications de procédure percutanée

Les patients avec une arythmie significative doivent bénéficier d’une
étude électrophysiologique, suivie d’une thérapie d’ablation si
celle-ci est réalisable, ou d’un traitement chirurgical de I’arythmie en
cas de chirurgie cardiaque programmée.

En cas d’embolie systémique documentée probablement causée par
une embolie paradoxale, la fermeture isolée percutanée d’une
communication interauriculaire / d’un foramen ovale perméable doit
étre envisagée.

Ila €

Lorsque la cyanose (saturation d’oxygeéne < 90%) est le probleme
principal, la fermeture isolée percutanée d’une communication
inter-auriculaire/ d’un foramen ovale perméable peut étre envisagée
mais nécessite une évaluation rigoureuse avant |’intervention.

1Ib C

Classe [= indiqué, Classe Ila = raisonnable, Classe IIb = peut étre envisagé, Classe I1I = n’est pas recommandé. Niveau d’évidence: B = Données fournies par
une seule étude clinique randomisée ou par des études de grande ampleur non randomisées, C= Consensus d’experts et/ou données fournies par des études

restreintes rétrospectives ou des registres.

néoaortique, suture du tronc de 1’artere pulmo-
naire qui est amenée d’arriere en avant sur le
moignon néopulmonaire par la manceuvre de
Lecompte. Les complications a long terme les
plus fréquentes sont une sténose pulmonaire
supra-valvulaire ou des branches pulmonaires,
une dysfonction ventriculaire gauche, des aryth-
mies (possiblement liées a une insuffisance
coronaire), une dilatation de 1’aorte ascendante
avec régurgitation de la valve néoaortique.

Léchocardiographie cardiaque permet d’étu-
dier la fonction ventriculaire gauche, de détec-
ter des sténoses au niveau des anastomoses
chirurgicales, d’analyser les dimensions de
I’aorte ascendante et d’apprécier une régur-
gitation aortique. La résonance magnétique
nucléaire permet de préciser 1’anatomie de la
voie d’¢jection VD. Un électrocardiogramme
d’effort doit étre réalisé régulierement afin de

détecter une insuffisance coronaire qui peut se
manifester tardivement.

3) INTERVENTION DE RASTELLI

Cette intervention est réalisée en cas de TGV
complexe associée a une large CIV et a une sté-
nose pulmonaire. Elle consiste a connecter le
ventricule gauche a 1’aorte, qui émerge en posi-
tion antérieure du VD, par un patch a travers la
CIV. Le VD est connecté au tronc de ’artere
pulmonaire par un tube valvé. Les complica-
tions a long terme sont liées au dysfonctionne-
ment du tube valvé placé entre le VD et I’arteére
pulmonaire, a 1’insuffisance aortique et aux
CIV résiduelles. Des arythmies peuvent égale-
ment apparaitre.

L’échographie cardiaque transthoracique
et/ou transoesophagienne permet de surveil-
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ler la fonction ventriculaire, 1’intégrité des
connexions ventriculo-artérielles et celle du
septum interventriculaire. Les indications
chirurgicales apres «switch atrial» et «switch
artériel» sont reprises dans les tableaux II et 111,
respectivement. Tous les patients avec une TGV,
indépendamment du type d’intervention dont
ils ont bénéficié, doivent étre suivis annuelle-
ment dans un centre spécialisé «GUCH».

TRANSPOSITION CORRIGEE DES GROS
VAISSEAUX (L-TGYV)

La transposition corrigée des gros vaisseaux
(Iévo-TGYV, L-TGV ou double discordance) est
caractérisée par une discordance atrio-ventricu-
laire et ventriculo-artérielle, 1’aorte émergeant
du VD et se projetant en avant et a gauche de
I’artére pulmonaire (5, 6). Plus de 90% des
patients ont des anomalies associées. La plus
fréquente est la CIV, mais on retrouve aussi
des sténoses pulmonaires, des anomalies de la
valvule tricuspide qui correspondent souvent a
une maladie d’Ebstein et des anomalies coro-
naires. Suite a la position anormale du ncoeud
auriculo-ventriculaire, les patients développent
fréquemment des blocs auriculo-ventriculaires
et des tachycardies par réentrée.

Lhistoire naturelle et la présentation cli-
nique dépendent des Iésions associées. Lorsque
la transposition corrigée est isolée, les patients
peuvent étre asymptomatiques durant I’enfance
et I’adolescence. A terme, une dyspnée et une
intolérance a I’effort peuvent se manifester
suite a une décompensation du VD systémique
et a une insuffisance tricuspidienne. Notons
qu’en cas de CIV large, une insuffisance car-
diaque peut se manifester dés 1’enfance. Des
troubles rythmiques sont aussi fréquents avec
une tendance accrue aux troubles de conduc-
tion auriculo-ventriculaires et aux arythmies
supra-ventriculaires. A I’électrocardiogramme,
on peut retrouver un bloc auriculo-ventriculaire
du premier ou du troisiéme degré, ainsi qu’une
onde Q dans les dérivations précordiales droites
et inférieures. I’échocardiographie confirme la
présence d’une double discordance.

La chirurgie correctrice consiste a réaliser
un «double switch», c’est-a-dire, un «switch
atrial» (procédure de Senning ou Mustard) et
un «switch artériel» avec fermeture éventuelle
de la CIV. En cas de sténose sous-pulmonaire
associée et de CIV, on réalise un «switch atrial»
et une intervention de Rastelli (cfr D-TGV).
Le ventricule gauche devient ainsi le ventri-
cule systémique, en position sous-aortique.
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Cette chirurgie donne des résultats encore
insatisfaisants dans I’enfance. Chez 1’adulte, la
chirurgie consistera a réduire la régurgitation
tricuspidienne par remplacement valvulaire, de
préférence avant que la fraction d’éjection du
ventricule systémique soit < 45%. Un cerclage
de I’artére pulmonaire peut étre proposé comme
palliation définitive afin d’entrainer une hyper-
trophie du ventricule gauche, qui aura comme
conséquence une modification de la géométrie
du VD systémique, favorable a sa fonction. Les
résultats restent cependant controversés.

Un suivi a vie est indiqué dans un centre
spécialis¢ «GUCH» avec visite annuelle.
On recherchera les troubles du rythme et de
conduction, les signes de dysfonction ventri-
culaire et d’altération de I’intégrité du septum
interventriculaire et des anastomoses chirurgi-
cales en fonction de la chirurgie effectuée. Les
indications d’intervention dans la transposition
corrigée des gros vaisseaux sont reprises dans
le tableau I'V.

TETRALOGIE DE FALLOT (TOF)

LaTOF compte pour 10% des cardiopathies
congénitales. La malformation est le résultat
de la déviation antéro-céphalique du septum
conal provoquant ses quatre caractéristiques :
une CIV sous-aortique, une aorte déplacée en
avant et a droite se positionnant a cheval sur
le septum interventriculaire, une obstruction
de I’infundibulum pulmonaire le plus souvent
associée a une sténose valvulaire pulmonaire
et une hypertrophie VD (7, 8). Il peut y avoir
des 1ésions associées comme une CIA, une ou
plusieurs CIV musculaires, des anomalies des
artéres coronaires, voire un canal atrio-ventri-
culaire complet. Environ 15% des patients ont
une microdélétion 22q11.

Le diagnostic anténatal ou néonatal est fré-
quent et permet la prise en charge du jeune
nourrisson. L'auscultation détecte un souffle
cardiaque et on retrouve une cyanose d’instal-
lation progressive, liée au shunt droite-gauche
a I’étage ventriculaire, et secondaire a la sté-
nose pulmonaire. Dans les cas favorables ou la
taille des artéres pulmonaires est suffisante, la
cure compléte est proposée vers 4-6 mois avec
fermeture de la CIV par patch et élargissement
de la chambre de chasse pulmonaire par résec-
tion du muscle hypertrophique infundibulaire
en combinaison avec une valvotomie pulmo-
naire. Parfois, un élargissement transannulaire
de I’infundibulum est nécessaire. La mortalité
péri-opératoire est de 1%. Dans les cas ou la
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TaBLEAU II. INDICATIONS D’INTERVENTION DANS LA TRANSPOSITION DES GROS VAISSEAUX APRES «SWITCH ATRIAL»

Indications

Classe de recommandation Niveau d’évidence

Indications de chirurgie

Une réparation ou un remplacement valvulaire doit étre réalisé chez les patients
avec une régurgitation sévere symptomatique de la valvule auriculo-ventriculaire
systémique (valvule tricuspide) sans dysfonction ventriculaire significative
(fraction d’¢jection ventriculaire droite = 45%).

Une dysfonction ventriculaire systémique significative, avec ou sans insuffisance
tricuspidienne, doit étre traitée de fagon conservatrice ou, finalement, par
transplantation cardiaque.

Une obstruction de la chambre de chasse du ventriculaire gauche doit étre traitée
par chirurgie lorsqu’elle est symptomatique ou en cas de détérioration de la
fonction ventriculaire gauche.

En cas d’obstruction veineuse pulmonaire symptomatique, une chirurgie doit étre
réalisée (une intervention percutanée est rarement possible).

Les patients symptomatiques avec une sténose des chenaux intra-auriculaires non
justiciables d’une procédure percutanée doivent étre traités chirurgicalement.

Les patients symptomatiques avec des fuites des chenaux intra-auriculaires non
justiciables d’un stenting doivent étre traités chirurgicalement.

Une réparation ou un remplacement valvulaire doit étre envisagé en cas de régur-
gitation sévere asymptomatique de la valvule auriculo-ventriculaire systémique
(valvule tricuspide) sans dysfonction ventriculaire significative (fraction d’¢jec-
tion ventriculaire droite = 45%).

ITa €

Un cerclage de I’artére pulmonaire, pour créer un «shift» septal, ou pour
ré-entrainer le ventricule gauche en vue d’un «switchy artériel est encore
expérimental et doit étre évité chez les adultes.

111 €

Indications de procédure percutanée

Un stenting doit étre réalisé chez les patients symptomatiques avec sténose des
chenaux intra-cardiaques.

Un stenting (covered stent) ou une fermeture percutanée doit étre réalisé chez
les patients symptomatiques avec des fuites des chenaux intra-auriculaires et une
cyanose significative au repos ou a I’effort.

Un stenting (covered stent) ou une fermeture percutanée doit étre réalisé chez les
patients avec des fuites des chenaux intra-auriculaires et des symptomes liés au
shunt gauche-droite.

Un stenting (covered stent) ou une fermeture percutanée doit étre envisagé chez
les patients asymptomatiques avec des fuites des chenaux intra-auriculaires et
une surcharge ventriculaire volumique significative liée au shunt gauche-droite.

JIF] ©

Un stenting doit étre envisagé chez les patients asymptomatiques avec sténose
des chenaux intra-auriculaires qui nécessitent un pacemaker.

Ila C

Un stenting peut étre envisagé chez d’autres patients asymptomatiques avec
sténose des chenaux intra-auriculaires.

1Ib @

cure complete n’est pas possible chez le nour-
risson, une procédure palliative assurant un flux
pulmonaire suffisant est réalisée par mise en
place d’un shunt de Blalock-Taussig modifié:
I’artére pulmonaire est connectée a 1’artére
sous-clavieére par interposition d’un greffon de

Goretex. Cette intervention permet une crois-
sance des arteres pulmonaires et, ainsi, la cure
complete a un age ultérieur.

De nombreuses complications peuvent étre
rencontrées a long terme apres réparation. Lin-
suffisance pulmonaire chronique est fréquente
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TABLEAU II1. INDICATIONS D’INTERVENTION DANS LA TRANSPOSITION DES GROS VAISSEAUX APRES ‘SWITCH’ ARTERIEL

Indications Classe de recommandation Niveau d’évidence

Un stenting ou une chirurgie (dépendant du substrat) doit étre réalisé
en cas de sténose des artéres coronaires responsable d’ischémie.

Une réparation chirurgicale de la chambre de chasse ventriculaire
droite doit étre réalisée chez des patients symptomatiques avec une
pression systolique ventriculaire droite > 60 mmHg (vélocité de
I’insuffisance tricuspidienne > 3.5 m/s).

Une réparation chirurgicale de la chambre de chasse ventriculaire
droite doit étre réalisée indépendamment des symptomes lorsqu’une
dysfonction ventriculaire droite apparait (les pressions systoliques
ventriculaires droites peuvent étre plus basses).

Les patients avec une arythmie significative doivent bénéficier d’une
étude électrophysiologique, suivie d’une thérapie d’ablation si celle-
ci est réalisable, ou d’un traitement chirurgical de I’arythmie en cas
de chirurgie cardiaque programmée.

Une réparation chirurgicale doit étre envisagée chez les patients
asymptomatiques avec une obstruction de la chambre de chasse du
ventricule droit et des pressions systoliques ventriculaires droites
> 80 mm Hg (vélocité de I’insuffisance tricuspidienne > 4,3 m/s).

1la C

Une chirurgie de la racine aortique doit étre envisagée lorsque la
(néo-)racine aortique est > 55mm, sous condition de stature adulte 1la C
moyenne.

Un stenting ou une chirurgie (dépendant du substrat) doit étre
envisagé pour sténose pulmonaire périphérique, indépendamment
des symptomes, lorsqu’il s’agit d’un rétrécissement de > 50% du Ila €
diametre et la pression systolique ventriculaire droite > 50 mm Hg
et/ou en cas de présence de défaut de perfusion pulmonaire.

TABLEAU IV. INDICATIONS D’INTERVENTION DANS LA TRANSPOSITION CORRIGEE DES GROS VAISSEAUX

Indications Classe de recommandation Niveau d’évidence

Une chirurgie de la valvule auriculo-ventriculaire systémique
(valvule tricuspide) pour insuffisance valvulaire sévere doit étre
envisagée avant |’apparition d’une détérioration de la fonction ventri- Ila ©
culaire systémique (sous-aortique) (avant abaissement de la fraction
d’¢jection ventriculaire droite < 45%).

Une réparation anatomique («switchy atrial + «switchy artériel ou
Rastelli si faisable en cas de communication interventriculaire non

restrictive) peut étre envisagée lorsque le ventricule gauche 1o ¢

fonctionne a des pressions systémiques.
et peut étre bien tolérée pendant des années, flux en raison du shunt droite-gauche, 1’aorte
avant de provoquer une dilatation et dysfonc- peut se dilater progressivement. Des tachycar-
tion VD. Des sténoses résiduelles de la chambre dies supraventriculaires ou ventriculaires sont
de chasse droite peuvent exister au niveau fréquentes et sont en relation avec les cicatrices
infundibulaire, valvulaire, du tronc pulmonaire de la chirurgie réparatrice et les conséquences
ou, occasionnellement, dans les branches pul- hémodynamiques des Iésions résiduelles. Les
monaires gauches et droites, surtout si un shunt tachyarythmies sont responsables d’un tiers,
de Blalock-Taussig avait été mis en place. Suite voire de la moiti¢ des déces tardifs.
aux anomalies intrinséques de 1’aorte (nécrose A 1’électrocardiogramme, on retrouve fré-
cystique de la média) et a une augmentation du quemment un bloc de branche droit complet.
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La durée du QRS est un reflet du degré de
dilatation du VD et une durée de > 180 msec
est un facteur de risque pour des tachycardies
ventriculaires et une mort subite. I’échographie
cardiaque permet d’évaluer les obstructions
résiduelles du cceur droit, des CIV résiduelles,
la fonction des ventricules droit et gauche, le
degré de la régurgitation tricuspidienne et la
taille de I’aorte. La résonance magnétique est la
méthode de choix dans 1’évaluation du volume
et de la fonction du VD, de I’importance de
I’insuffisance pulmonaire, de I’intégrité des
artéres pulmonaires périphériques et de celle
de ’aorte ascendante. Les indications d’inter-
vention apres réparation d’un TOF sont reprises
dans le tableau V.

Linsuffisance pulmonaire est la complication
la plus fréquente nécessitant une ré-interven-
tion apres réparation. Le remplacement valvu-
laire pulmonaire par valvule biologique semble
avoir une durée de vie de 10-15 ans. Lexpé-
rience avec les valves mécaniques est réduite.
Dans ce cas, une anticoagulation est nécessaire.
Les valves pulmonaires percutanées semblent
constituer une alternative prometteuse, les
résultats a long terme étant encore attendus.
Une étude électrophysiologique doit étre réali-
sée chez des patients symptomatiques avec des
arythmies atriales ou ventriculaires suspectées
ou documentées, avec implantation d’un défi-
brillateur, si nécessaire. Tous les patients avec
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une TOF doivent bénéficier d’un suivi régulier
dans un centre «GUCH», de préférence annuel
avec un controle échocardiographique. Tous les
patients devraient bénéficier d’une résonance
magnétique cardiaque au cours du suivi.

ATRESIE PULMONAIRE A SEPTUM OUVERT
(APSO)

Cette entité représente la forme extréme de
la TOF (9). Sur le plan de la pathophysiologie,
on différencie les formes ou les artéres pul-
monaires périphériques sont bien développées
et leur perfusion assurée par un canal artériel
perméable, de celles ou les artéres pulmonaires
sont plus ou moins hypoplasiques, parfois avec
absence de confluent pulmonaire, leur perfu-
sion étant assurée, en tout ou en partie, par des
vaisseaux collatéraux qui naissent de 1’aorte
(MAPCA : Major Aorto-Pulmonary Collateral
Arteries), et peuvent présenter ou non des sté-
noses. CAPSO est responsable d’environ 1 a
2% des cardiopathies congénitales et la micro-
délétion 22ql1 est fréquente.

Les patients peuvent présenter une cyanose,
un retard de croissance, une dyspnée d’effort
et une décompensation cardiaque. Un murmure
continu au niveau du dos suggere la présence de
collatérales aorto-pulmonaires. Le type de trai-
tement, qui a pour but de permettre a terme une
séparation des 2 circulations avec fermeture
de la CIV, reconstruction de la voie d’¢jection

TABLEAU V. INDICATIONS D’INTERVENTION APRES REPARATION D’UNE TETRALOGIE DE FALLOT

Indications

Classe de recommandation

Niveau d’évidence

Un remplacement valvulaire aortique doit étre réalisé en cas
d’insuffisance aortique sévere avec des symptomes ou des signes de
dysfonction ventriculaire gauche.

Un remplacement valvulaire pulmonaire doit étre réalisé chez des
patients symptomatiques avec insuffisance et/ou sténose pulmonaire
sévere (pression systolique ventriculaire droite > 60 mmHg, vélocité
d’insuffisance tricuspidienne > 3,5 m/s).

Un remplacement valvulaire pulmonaire doit étre envisagé chez des
patients asymptomatiques avec insuffisance et/ou sténose pulmonaire
sévere lorsqu’au moins un des critéres suivants est présent :

- diminution de la capacité d’effort objective

- dilatation progressive du ventricule droit

- dysfonction systolique progressive du ventricule droit

- insuffisance tricuspidienne progressive (au moins modérée)

- obstruction de la chambre de chasse du ventricule droit avec
pression systolique du ventricule droit > 80 mm Hg (vélocité
d’insuffisance tricuspidienne > 4,3 m/s)

- arythmies atriales/ventriculaires soutenues

ITa C

La fermeture d’'une communication interventriculaire doit étre
envisagée en cas de communication interventriculaire résiduelle et
surcharge de volume significative du ventricule gauche ou lorsque le
patient bénéficie d’une chirurgie valvulaire pulmonaire.

ITa €
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droite (avec ou sans conduit valvé) et maintien
ou création d’une continuité entre cette dernicre
et les artéres pulmonaires périphériques, sera
déterminé par le degré de développement de la
vascularisation pulmonaire, la présence d’un
confluent pulmonaire ainsi que la 1’existence
et I’importance du systeme des MAPCAs. Cer-
taines formes rares d’APSO, caractérisées par
un réseau vasculaire pulmonaire hypoplasique
et/ou par un réseau de MAPCAs ne permet-
tant pas 1’unifocalisation et leur connexion au
systeme artériel pulmonaire, ne sont pas acces-
sibles a la correction. Les patients qui ont béné-
ficié d’une chirurgie réparatrice auront une
évolution semblable aux patients avec TOF et
requierent le méme suivi. Ceux qui présentent
des Iésions natives évoluent habituellement de
facon défavorable avec cyanose progressive et
dyspnée d’effort. Ils présentent fréquemment
des complications telles hémoptysies, dilatation
de I’aorte ascendante, endocardite et arythmies.

Quelle que soit la stratégie thérapeutique
adoptée, le suivi dans un centre spécialisé
«GUCH» au moins une fois par an est néces-
saire. On gardera a 1’esprit de réévaluer les
patients adultes considérés comme inopérables
dans le passé ou ayant bénéficié d’une chirur-
gie palliative, quant a leur éligibilité pour une
intervention chirurgicale ou percutanée, suite a
I’évolution des techniques disponibles ou pour
leur proposer une greffe. I’échocardiographie,
la résonance magnétique nucléaire, le CT-scan-
ner et le cathétérisme cardiaque jouent un role
central dans le suivi.

C@®URS UNIVENTRICULAIRES

Les cceurs univentriculaires regroupent une
variété de malformations complexes ou 1’un
des ventricules est absent ou hypoplasique,
empéchant la réparation biventriculaire de la
cardiopathie (10) (hypoplasie du cceur droit,
hypoplasie du coeur gauche, ventricule unique a
double entrée, etc). Ces pathologies cardiaques
sont, en général, associées a d’autres malfor-
mations intra- ou extracardiaques. Le traite-
ment chirurgical de ces malformations reste
une palliation définitive et a pour but de séparer
les 2 circulations en connectant les veines caves
aux artéres pulmonaires par une anastomose
cavopulmonaire totale (TCPC = Total Cavo-
Pulmonary Connection) et en faisant I’impasse
sur le ventricule sous-pulmonaire, le ventricule
disponible faisant toujours fonction de ventri-
cule systémique, quelle que soit sa nature ana-
tomique.
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La TCPC ne peut étre réalisée en période
néonatale en raison des résistances vasculaires
pulmonaires élevées a cet age et nécessite
donc plusieurs étapes préparatoires. Le choix
de celles-ci dépend, en grande partie, du fait
que la circulation pulmonaire est restrictive ou
non, leur fonction étant d’assurer une perfusion
pulmonaire satisfaisante sans risque d’hyper-
tension artérielle pulmonaire qui empécherait
les étapes suivantes.

Dans un premier temps, un cerclage pulmo-
naire sera réalisé chez le nouveau-né (période
néonatale) en cas de perfusion pulmonaire
non restrictive (exemple : ventricule unique a
double entrée sans obstacle pulmonaire) ou, au
contraire, une anastomose aorto-pulmonaire
sera placée en cas de perfusion pulmonaire
restrictive (exemple : hypoplasie du VD avec
atrésie pulmonaire). Certains rares cas, ou la
restriction pulmonaire est modérée, mais suffi-
sante pour protéger les vaisseaux pulmonaires
d’une hypertension, pourront évoluer de fagon
spontanée dans un premier temps. Dans le cas
d’hypoplasie du coeur gauche, la valvule et le
tronc de 1’artére pulmonaire seront désolida-
risés de la bifurcation pulmonaire. Ils seront
utilisés pour réaliser 1’élargissement de 1’aorte
ascendante hypoplasique et assurer ainsi la voie
d’¢jection du VD vers 1’aorte. La perfusion pul-
monaire est garantie par un shunt aorto-pulmo-
naire.

Dans un deuxiéme temps, vers 1’adge de 6
mois, une anastomose cavopulmonaire bidi-
rectionnelle entre la veine cave supérieure et
I’artére pulmonaire (ou shunt bidirectionnel de
Glenn) est réalisée avec décerclage de 1’artére
pulmonaire ou fermeture du shunt aorto-pul-
monaire, si indiqué.

Dans un troisiéme temps, vers 1’age de 18
mois, 1’anastomose cavopulmonaire est com-
plétée par une anastomose intra- ou extracar-
diaque entre la veine cave inférieure et ’artére
pulmonaire. Les circulations sont alors sépa-
rées. Une petite fenestration de décharge est,
néanmoins, souvent réalisée afin de prévenir la
défaillance veineuse systémique en cas d’aug-
mentation des résistances pulmonaires péri- et
post-opératoires. ’anastomose cavopulmonaire
totale n’est réalisable qu’apres une évaluation
rigoureuse. Des résistances pulmonaires basses,
une fonction normale de la ou des valvules auri-
culo-ventriculaires et une fonction ventriculaire
préservée sont requises (Classe I1a, C).



PROBLEMES SPECIFIQUES DES PATIENTS ADULTES AVEC
CIRCULATION UNIVENTRICULAIRE

On parle d’une circulation univentriculaire
(Total CavoPulmonary Correction (TCPC) ou
Fontan) lorsque le retour veineux systémique est
connecté aux artéres pulmonaires sans interpo-
sition d’un ventricule fonctionnel. Le concept de
la TCPC, qui a été développé par M. de Leval en
1988 (11), I’a été en réponse aux complications
a long terme de 1’anastomose entre 1’oreillette
droite et I’artére pulmonaire développée par
Fontan en 1968 (12, 13). Cette intervention a
donc été abandonnée, principalement en raison
des dilatations arythmogenes et thrombogenes
de D’oreillette droite. Néanmoins, un certain
nombre de patients adultes vivent toujours avec
cette anastomose. Une sélection rigoureuse des
patients est impérative. 'intervention néces-
site des résistances vasculaires basses (pression
artérielle pulmonaire moyenne < 15 mmHg),
une bonne fonction ventriculaire, une taille
suffisante de 1’artére pulmonaire, 1’absence
de régurgitation au niveau de la valvule auri-
culo-ventriculaire et, de préférence, un rythme
sinusal. La plupart des patients avec TCPC ou
opération de Fontan se portent bien durant 1’en-
fance et I’adolescence, mais méme si la survie a
10 ans approche les 90%, un déclin prématuré
des performances cardiaques est inévitable. Les
patients présentent une capacité d’effort réduite.
Avec le temps s’installent une insuffisance car-
diaque (surtout, si le ventricule systémique est
un VD), une cyanose sur ouverture de collaté-
rales entre les veines systémiques et 1’oreillette
gauche et les conséquences d’une hypertension
veineuse systémique chronique entrainant une
congestion hépatique et, a terme, une cirrhose.
Une insuffisance hépatique avec troubles de
la balance entre facteurs de coagulation et de
thrombolyse en résulte. Les tachyarythmies
supraventriculaires sur cicatrices incisionnelles
sont fréquentes et trés mal tolérées sur le plan
hémodynamique. Des complications rares,
mais aux conséquences désastreuses, sont
I’entéropathie exsudative entrainant une hypo-
protéinémie avec des cedémes périphériques,
des épanchements pleuraux et de 1’ascite. Le
diagnostic se fait par un taux sanguin bas en
protéines et la recherche de 1’al-antitrypsine
dans les selles. Le pronostic est réservé avec
une survie a 5 ans < 50%. L’échocardiographie
permet de suivre la fonction ventriculaire et
valvulaire de fagon satisfaisante. La visualisa-
tion du chenal cave nécessite néanmoins une
échographie transoesophagienne ou d’autres
techniques d’imagerie. La résonance magné-
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tique cardiaque et le CT-scanner sont particulie-
rement utiles dans 1’évaluation des circuits de
la TCPC et du Fontan et des collatérales. Une
évaluation hépatique doit étre régulierement
réalisée par échographie (ou CT-scanner) a la
recherche d’une fibrose, d’une cirrhose ou d’un
cancer hépatique. Les patients avec TCPC ou
Fontan doivent le plus souvent suivre un trai-
tement médicamenteux. Une anticoagulation
est indispensable en cas de thrombus dans le
canal cave ou 1’oreillette, en cas d’arythmies
atriales ou d’événements thromboemboliques.
Bien qu’il n’y ait pas de consensus par rapport a
une anticoagulation a long terme dans les autres
cas, la plupart des centres recommandent au
moins un traitement anti-plaquettaire. En effet,
la stase dans le tunnel cave ou dans I’oreillette,
les troubles de la coagulation prédisposent a
la formation de thrombi. Les arythmies néces-
sitent souvent une cardioversion ¢électrique
externe en urgence, les traitements médica-
menteux étant souvent inefficaces. [’amioda-
rone ou le sotalol peuvent néanmoins diminuer
le taux de récidives. Une ablation par radiofré-
quence doit étre discutée. Linsuffisance car-
diaque est traitée de fagon symptomatique par
p-bloquants, diurétiques et vasodilatateurs. La
grossesse est déconseillée chez les patientes
aprés TCPC ou Fontan. La méthode de contra-
ception la plus adéquate est a discuter au cas
par cas en fonction des facteurs de risque, en
particulier du risque thromboembolique. Chez
les patients avec Fontan décompensé (aryth-
mie résistante au traitement, dilatation atriale
droite, aggravation de la régurgitation de la
valvule auriculo-ventriculaire, détérioration de
la fonction ventriculaire et/ou thrombus atrial)
une conversion vers un TCPC en combinaison
avec une chirurgie anti-arythmique peut donner
de bons résultats avec néanmoins une morta-
lité per-opératoire élevée. La transplantation
cardiaque reste 1’ultime approche tout comme
dans les TCPC décompensées.

SYNDROME D’EISENMENGER

Le syndrome d’Eisenmenger est la compli-
cation d’une cardiopathie avec shunt gauche-
droite entrainant une hypertension artérielle
pulmonaire, comme une large CIV ou un large
canal artériel non traité. Il est caractérisé par
des résistances vasculaires pulmonaires supra-
systémiques et un shunt droite-gauche par la
connexion systémico-pulmonaire (14, 15). 11
s’agit d’une maladie multi-organique avec dété-
rioration progressive. Les patients présentent
une cyanose centrale, une dyspnée, une fatigue,
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des hémoptysies et des signes de décompen-
sation cardiaque droite avec des oedémes
périphériques et de 1’ascite. On retrouve un
«clubbing» au niveau des ongles. Il existe aussi
une érythrocytose liée a une augmentation de
la sécrétion d’érythropoiétine par les reins suite
a I’hypoxie chronique. Elle peut provoquer
des symptdémes d’hyperviscosité (céphalées,
vertiges, lipothymies, bradypsychie, troubles
visuels, paresthésies, tinnitus, 1éthargie, myal-
gies). L'érythrocytose peut étre compensée
(hémoglobine et hématocrite stables, taux de
ferritine normal) ou décompensée (augmen-
tation de 1’hématocrite et déficit en fer). Les
symptdmes d’hyperviscosité sont peu probables
lorsque I’hématocrite est < 65% et le taux de fer
normal. Chémostase est perturbée avec désé-
quilibre entre les facteurs de coagulation et de
thrombolyse et thrombocytopénie. Le risque de
thromboses et de saignements est donc accru.
Parmi les complications tardives, on compte les
accidents vasculaires cérébraux, les embolies
paradoxales, les arythmies, des complications
infectieuses (endocardite, pneumonie et abces
cérébraux), les lithiases biliaires et les compli-
cations rhumatologiques.

Lutilisation d’un traitement antiagrégant ou
d’un traitement anticoagulant est controversée.
Une anticoagulation doit étre envisagée en cas
d’arythmie atriale ou de thromboses. En cas
d’arythmies, le traitement doit étre évalué au
cas par cas. Linitiation d’un traitement doit étre
faite avec prudence et en milieu hospitalier. Des
phlébotomies thérapeutiques seront uniquement
réalisées en cas de symptdmes d’hyperviscosité
liés a une érythrocytose (hématocrite > 65%)
et en ’absence de déshydratation et de déficit
en fer. En cas de déficit en fer, un traitement
supplétif doit étre instauré. Le traitement de
I’hypertension artérielle pulmonaire fait appel
a 3 classes de médicaments approuveés : les
prostanoides, les antagonistes des récepteurs
de I’endothéline et les inhibiteurs des phospho-
diestérases type 5. Le traitement ultime est la
transplantation pulmonaire avec réparation du
défaut cardiaque ou une transplantation combi-
née coeur-poumon. Les patients doivent béné-
ficier d’un suivi régulier (tous les 6 a 12 mois)
dans un centre spécialis€¢ «GUCH».

CONCLUSION

Lapproche diagnostique, la prise en charge
thérapeutique et le suivi des pathologies congé-
nitales complexes ont fait 1’objet de recom-
mandations par la Société Européenne de
Cardiologie. Malgré leur complexité, et suite a
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une meilleure prise en charge dans I’enfance, un
plus grand nombre de ces patients sera vivant a
I’age adulte, ce qui nécessite une connaissance
du probléme et la capacité de les référer dans
des unités spécialisées «GUCH».
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