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A. Introduction

Parmi les cardiopathies congénitales, les « cardiopathies univentriculaires » désignent
celles qui comportent un seul ventricule fonctionnel. Ce ventricule peut étre unique sur le plan
anatomique avec la présence d’un ventricule de morphologie normale et un autre ventricule
hypoplasique ou atrétique. Dans les cardiopathies univentriculaires, sont comprises aussi les
pathologies biventriculaires avec des malformations intra-cardiaques complexes ne permettant
pas de réaliser une correction biventriculaire. L’ensemble de ces pathologies sont prises en
charge selon des principes hémodynamiques et physiologiques identiques.

La fonction de ’appareil cardio-circulatoire est de fournir un débit sanguin oxygéné
suffisant pour assurer une bonne perfusion des organes périphériques au repos comme a
I’effort. Les objectifs médicaux sont donc d’obtenir, chez ces patients, une saturation
artérielle périphérique satisfaisante et une bonne fonction cardiaque pour réaliser les efforts au
quotidien. De plus, ces objectifs doivent perdurer au fil de la vie des patients.

La physiologie néonatale des cardiopathies univentriculaires présente des résistances
pulmonaires et des résistances systémiques en paralléle. Le ventricule unique (VU) assure les
débits pulmonaire et systémique. L’équilibre entre les débits pulmonaire (Qp) et systémique
(Qs) est évalué par le rapport Qp/Qs. Le Qp/Qs est déterminé par I’anatomie et la conductance
des voies de sortie ventriculaires et par les résistances vasculaires d’aval. En période
néonatale, la valeur optimale de ce rapport Qp/Qs se situe aux alentours de 1,5 a 2/1 pour
obtenir une bonne hématose. Mais cette circulation présente des inconvénients. La circulation
pulmonaire en paralléle entraine une surcharge volumétrique du ventricule unique (VU). De
plus, le Qp/Qs est instable au cours du temps du fait de plusieurs phénomenes : la croissance
de l’enfant, les déformations anatomiques congénitales ou iatrogénes de la circulation
pulmonaire et la variations physiologiques ou pathologiques des résistances vasculaires,
notamment pulmonaires.

La création chirurgicale d’une circulation de Fontan [1] est, depuis sa description chez
I’homme en 1971, I'objectif de la prise en charge des cardiopathies univentriculaires. Elle
permet d’établir chez ces patients une dérivation du flux sanguin veineux systémique vers la
circulation pulmonaire par une dérivation cavopulmonaire totale. Les résistances vasculaires
systémiques et pulmonaires sont alors en série. La circulation de Fontan permet d’obtenir une
saturation artérielle a 100% (en I’absence de shunt droit-gauche) et une absence de surcharge
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volumétrique du VU. L’efficacité de cette circulation, et notamment le niveau de pression
dans les veines systémiques, dépend des résistances vasculaires pulmonaires et de la fonction
du VU en position systémique. Le Qp/Qs est proche de 1 lorsque la dérivation
cavopulmonaire est totale (tout le sang veineux des deux veines caves est dirigé vers la
circulation pulmonaire et bénéficie de I’hématose).

Les criteres de faisabilit¢ de I’intervention de Fontan en un temps ont été décrits par
Choussat [2]. La prise en charge médico-chirurgicale des cardiopathies univentriculaires a
évolué vers une stratégie par étapes vers une dérivation cavo-pulmonaire totale (DCPT), apres
une dérivation cavopulmonaire partielle. Cette stratégie a pour but une meilleure protection de
la circulation pulmonaire et de la fonction du VU. Elle permet d’obtenir de meilleurs résultats
opératoires et a distance [3]. La technique de DCPT a également évolué vers une DCPT a
I’aide d’un conduit extra-cardiaque (DCPT-EC).

Dans ce travail, nous présenterons une mise au point sur la physiologie et la prise en
charge des cardiopathies univentriculaires. Puis, nous présenterons les résultats a court terme
et au cours du suivi des DCPT-EC avec stratégie séquentielle de deux centres de chirurgie des
cardiopathies congénitales sur une durée de 15 ans (1999-2014) : Le service de Chirurgie
Thoracique et Cardio-Vasculaire de I’Hopital d’Enfants de la Timone & Marseille (Assistance
Publique - Hopitaux de Marseille) et le service de Chirurgie Cardio-Vasculaire de 1’Hopital

Haut-Léveque a Pessac (CHU de Bordeaux).
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B. Généralités
1. Epidémiologie et diagnostic anténatal

En France, la prévalence des cardiopathies congénitales est de 8,3 naissances pour
mille. Parmi ces pathologies, 1’épidémiologie des cardiopathies univentriculaires reste
difficile a décrire avec exactitude pour plusieurs raisons.

En premier lieu, cette difficulté est 1i¢ a la nomenclature des cardiopathies congénitales. En
effet, dans la plupart des études évaluant ’incidence ou la prévalence des cardiopathies
congénitales, les cardiopathies univentriculaires ne sont pas décrites comme une entité isolée.
Les prévalences du syndrome d’hypoplasie du coeur gauche ou de 1’atrésie tricuspide sont
souvent rapportées mais celle des cardiopathies pour lesquelles le projet est celui d’une
palliation par un programme de dérivation cavopulmonaire n’est jamais précisément donnée
car elles concernent un nombre important de pathologies différentes.

De plus, il existe des différences entre les pays dans le diagnostic prénatal des cardiopathies
congénitales. En France, le diagnostic des cardiopathies congénitales fcetales est trés efficace
et le diagnostic prénatal d’une cardiopathie univentriculaire est un motif d’interruption
médicale de grossesse. Pour les cardiopathies univentriculaires, le taux de diagnostic prénatal
dépasse 90%. Le choix des familles de poursuivre ou non la grossesse, lié a de nombreux
facteurs, en particulier culturels et religieux, est également treés différent d’un pays européen a
I’autre comme le montre le registre EUROCAT [4].

La combinaison d’un diagnostic prénatal fréquent et d’une propension plus élevée des couples
frangais a choisir I’interruption de grossesse en cas de cardiopathie univentriculaire conduit a
une diminution de I’incidence néonatale et a une diminution de la prévalence de ce type de
cardiopathies dans une population d’enfants pris en charge dans les centres spécialisés.

Le registre EPICARD inclut tous les diagnostics feetaux de cardiopathies congénitales, les
morts in utero et les enfants vivants jusqu’a 1’dge d’un an. Trés peu d’enfants échappent au
diagnostic de cardiopathie univentriculaire dans la premiére année de vie, s’il n’a pas été fait
avant. L.’étude EPICARD est donc presque exhaustive. La classification ACC-CHD permet
de regrouper les pathologies en fonction du projet thérapeutique. Elle permet de s’affranchir
des problémes de nomenclature et elle est trés utile pour étudier les cardiopathies

univentriculaires [5].
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Sur une période de 3 ans, le registre EPICARD a enregistré 2867 cas de cardiopathies
congénitales en France : 82% des enfants étaient nés vivants, 16,2% étaient des interruptions
de grossesse, et 1,8% ¢étaient des mort feetales in utero. Dans cette population, les
cardiopathies univentriculaires représentaient 5 ,5% des diagnostics. Leur diagnostic était fait
dans 92,5% en période anténatale [6]. Trente pour cent des feetus avec le diagnostic de
cardiopathies univentriculaires naissent vivants, I’incidence a la naissance est donc de 1,5%.
La mortalité infantile dans la premiére semaine en France est élevée (58%) du fait de la prise

en charge compassionnelle d’une partie de ces nouveau-nés.

2. Le ventricule unique : « le piege anatomique »

La description anatomique des cardiopathies univentriculaires et la définition du terme
« ventricule » ont été longtemps un sujet de controverse [7-9]. Le ventricule unique « vrai »
est excessivement rare [10]. Les cardiopathies univentriculaires comportent presque toujours
un ventricule normalement développé et un autre hypoplasique, incapable d’assurer le débit
cardiaque. Il existe deux définitions des ventricules uniques.

La définition du VU peut étre anatomique. On parle alors de ventricule a double entrée,
les deux jonctions atrio-ventriculaires (AV) étant connectées a un seul ventricule. Les valves
AV peuvent étre toutes deux perméables, équilibrées ou non, ou I'une d’elles peut étre
atrétique, ou réduite a une valve AV commune.

La définition du VU peut étre fonctionnelle ou physiologique. Elle concerne toutes les
malformations non réparables a deux ventricules. Ce groupe comprend deux grandes

catégories en fonction du type de connexion AV et du ventricule dominant (tableau 1).
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Tableau 1 : Anatomie des cardiopathies fonctionnellement univentriculaires

Connexion atrio-ventriculaire Malformations

2 valves Ventricule a double entrée (gauche, droit, indéterminé)
UNIVENTRICULAIRE

1 valve  atrétique  ou o ) o
) Atrésie tricuspide, atrésie mitrale
imperforée

CIV extrémement larges

Hypoplasie du cceur gauche

Obstacles étagés du cceur gauche avec petit VG

VDDI avec CIV loin des vaisseaux
BIVENTRICULAIRE

Hypoplasies tres séveres du VD (APSI, hypoplasie du

VD)

Straddling d’une valve AV et hypoplasie d’un

ventricule

Canal atrio-ventriculaire déséquilibré

A. Cardiopathies univentriculaires a connexion AV de type univentriculaire

Elles comportent les ventricules a double entrée ainsi que les atrésies tricuspides et les

atrésies mitrales.

1) Connexion atrio-ventriculaire
Dans le VG a double entrée avec deux valves AV perméables, celles-ci sont souvent
équilibrées et similaires avec perte de différenciation tricuspide ou mitrale. Une des deux
valves peut étre hypoplasique. En cas d’atrésie d’une des deux valves, elle peut étre absente
ou imperforée, connectée au-dessus d’un ventricule. La connexion AV peut également étre
une valve AV commune.
Dans le VD a double entrée, il existe souvent deux valves perméables ou une valve AV

commune dans le cadre des hétérotaxies.
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2) Anatomie ventriculaire
Dans les cardiopathies dites univentriculaires, il existe presque toujours deux cavités
ventriculaires, une grande et une petite dont la dénomination est variable (accessoire,
rudimentaire, chambre de sortie, etc.).
Le type de ventricule se définit par sa morphologie propre. Un ventricule de morphologie
droite posséde des trabéculations larges et peu nombreuses, mais il est surtout défini par son
anatomie en arc de cercle musculaire (conus et bande septale). Le ventricule gauche (VG)
posséde des trabéculations fines et nombreuses, il se distingue par le caractére lisse de sa
surface septale sans attache valvulaire. Le ventricule est de type indéterminé si on ne peut
identifier ces éléments anatomiques.
Le ventricule accessoire ne posséde pas de chambre d’admission mais seulement une voie de
sortie et un apex qui permet son identification (trabéculations, bande septale, surface septale

lisse).

3) Alignement des septa
Les septa inter-atrial et inter-ventriculaire sont souvent mal alignés dans le VG a double
entrée. Dans I’atrésie tricuspide, I’atrésie mitrale et le VD a double entrée, le plus souvent, il

n’y a pas de malalignement septal.

4) Communication inter-ventriculaire

Au stade embryologique du tube cardiaque primitif, le ventricule primitif est suivi du
bulbus cordis, et ces deux renflements sont séparés par une zone de striction appelée foramen
bulbo-ventriculaire. Dans un cceur normal a deux ventricules, chaque ventricule a sa valve
d’entrée. L’absence d’évolution embryologique du tube cardiaque primitif vers un coeur
normal fait que la communication entre la chambre ventriculaire principale, qui représente le
ventricule unique, et I’autre, accessoire est souvent appelée foramen bulbo-ventriculaire. Le
plus souvent, elle est comprise entre le septum conal et le septum musculaire. Son pourtour

est musculaire et elle a fréquemment tendance a se refermer.

5) Position des gros vaisseaux
La connexion ventriculo-artérielle est trés variable en fonction des types anatomiques.
Elle peut étre normoposée, en D-transposition, en L-transposition ou connexion a double

1Ssue.
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6) Présence d’un obstacle sur la voie d’éjection droite

Il peut s’agir d’une sténose valvulaire avec hypoplasie de 1’anneau pulmonaire et/ou
d’un obstacle sous-valvulaire pulmonaire. Il peut aussi s’agir d’une atrésie compléte de la
valve pulmonaire avec absence de perfusion antérograde entre le ventricule unique et la voie
pulmonaire.
L’importance de 1’obstacle détermine en partie le débit pulmonaire. La perfusion de la voie
pulmonaire dépend de la perméabilité du canal artériel en période néonatale pour les formes
avec atrésie pulmonaire compléte. Enfin, dans certains cas, tout ou partie du débit pulmonaire
peut provenir d’artéres systémiques, naissant de 1’aorte ou d’une de ses branches. Le terme de

collatérales est alors souvent employé.

7) Présence d’un obstacle sur la voie d’éjection gauche
Il peut s’agir d’une sténose aortique valvulaire, sous-valvulaire, ou d’une sténose de

I’isthme aortique.

B. Cardiopathies univentriculaires a connexion AV de type biventriculaire

Dans ces pathologies, le coeur possede deux cavités ventriculaires de taille parfois
normale et de morphologie droite et gauche. Les deux ventricules possédent une chambre
d’admission et une voie de sortie. La connexion atrio-ventriculaire est telle que le ventricule
gauche et le ventricule droit (VD) sont sous des valves de morphologie mitrale et tricuspide.
En revanche, les malformations associées rendent ces pathologies fonctionnellement
univentriculaires du fait de I’impossibilit¢é de réparation biventriculaire. Cette grande
catégorie comprend les CIV extrémement larges, les hypoplasies du cceur gauche, les VDDI
avec une CIV loin des vaisseaux interdisant la septation chirurgicale, les hypoplasies séveres
du VD telles que les atrésies pulmonaires avec septum interventriculaire intact, les straddling
d’une valve AV et les CAV déséquilibrés.

Il faut remarquer que toute classification a ses limites : ainsi, par exemple, il n’y a qu’une
différence subtile entre une atrésie tricuspide (classée univentriculaire) et une hypoplasie tres

sévere de la valve tricuspide et du VD (classée dans le deuxiéme groupe)

C. Cas particulier des hypoplasies du coeur gauche
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L’ensemble du cceur gauche (valve mitrale, ventricule gauche, valve aortique et aorte
ascendante) est hypoplasique et non fonctionnel. Le sang veineux pulmonaire ne peut étre
admis dans les cavités gauches hypoplasiques. Il est dévié vers 1’oreillette droite a travers une
CIA, puis vers le ventricule droit et I’artére pulmonaire. Le débit aortique est assuré
entiérement ou presque par un shunt entre 1’artére pulmonaire et 1’arche aortique (canal
artériel). Le flux dans les arteéres cérébrales et coronaires se fait donc de fagon rétrograde, a

travers I’isthme puis la crosse aortique. Le seul ventricule fonctionnel est le ventricule droit.

D. Cas particulier des hétérotaxies

Le terme hétérotaxie signifie « rangement » (taxie) « différent » (hétéro). Il s'agit d'un
placement anormal des organes thoraciques et/ou abdominaux qui sont inversés droite/gauche
par rapport a la normale. C'est un groupe assez vaste d'anomalies car il existe de multiples
possibilités d'inversion droite/gauche qui peuvent étre complétes (on parle de situs inversus
totalis ou situs inversus : tous les organes normalement a droite se retrouvent a gauche et
inversement), ou partielles (on parle de situs inversus incomplet ou situs ambigus : un nombre
limité d'organes sont inversés).

Les ventricules fonctionnellement uniques se retrouvent dans tous les types d’hétérotaxie. Il
peut s’y associer des anomalies des retours veineux pulmonaires. Dans les cas d’hétérotaxie,
la classification des ventricules uniques est trés complexe et I’analyse anatomique doit étre

particuliere a chaque cas.

Les controverses anatomiques, inévitables compte tenu de la complexité des choses, ont vu
leur importance atténuée par la prise en charge chirurgicale fonctionnelle des cardiopathies
univentriculaires. Toutefois, leur analyse segmentaire est importante pour tenter de prédire le

pronostic des patients.
3. Rappel de physiologie circulatoire univentriculaire

A. Circulation normale

A D’état normal, les circulations pulmonaire et systémique sont situées en série 1’une par
rapport & l’autre. Il n’y a donc pas de communication ou shunt entre elles. Le circuit
pulmonaire est le si¢ge de résistances et pressions basses et regoit le sang veineux désaturé
amené par les veines caves dans |’oreillette droite, puis le ventricule droit. Le circuit artériel
aortique systémique fonctionne avec des résistances et des pressions élevées et recoit le sang
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veineux oxygéné ramené du poumon par les veines pulmonaires vers 1’oreillette gauche et le
ventricule gauche (VG). La pression artérielle pulmonaire (PAP) moyenne normale est
inférieure a 20 mmHg et les résistances vasculaires pulmonaires (RVP) restent inférieures a
1.1 Unit¢ Wood. En I’absence de communication entre circulation pulmonaire et systémique,
le rapport des débits pulmonaire et systémique est pratiquement ¢gal a 1. La circulation
artérielle bronchique, a partir d’artéres naissant de 1’aorte et se terminant dans les veines
pulmonaires, représente la principale source d’inégalité, négligeable a 1’état normal, entre ces

deux débits.

B. Cardiopathies univentriculaires

1) Physiologie initiale

Dans une circulation univentriculaire, le ventricule unique doit assurer les débits systémique
et pulmonaire. Le rapport Qp/Qs est reflété par I’hémodynamique et la saturation artérielle.
Les flux systémiques et pulmonaires sont alimentés par du sang provenant d’un mixing
complet intra-cardiaque entre le retour veineux pulmonaire et le retour veineux systémique.
En I’absence de sténose pulmonaire, cela entraine un hyperdébit pulmonaire. Ceci entraine
une surcharge volumétrique du VU qui est quantifié par le rapport des débits pulmonaire et
systémique (Qp/Qs). Ce rapport Qp/Qs est lui-méme dépendant des résistances vasculaires
pulmonaires et systémiques ainsi que des caractéristiques spécifiques des vaisseaux (anatomie
et conductance). En période néonatale, les résistances vasculaires pulmonaires sont tres
augmentées (presque égales aux résistances systémiques). Le débit pulmonaire en est donc

limité. Mais ces résistances vont baisser vers la troisiéme semaine de vie et modifier le

rapport Qp/Qs.

2) Objectif principal : Equilibre des débits et préparer ’avenir

A chaque étape de la prise en charge, le controle de 1’équilibre des débits est essentiel.
Le débit pulmonaire doit étre suffisant pour maintenir une hématose acceptable avec une
saturation périphérique en O2 autour de 80%. Le débit pulmonaire est ainsi limité et évite une
surcharge volumétrique trop importante du VU.
En période néonatale, il faut tenir compte de la variation naturelle des RVP qui vont influer
sur le Qp/Qs. Différentes interventions chirurgicales sont alors possibles (cf. infra) pour

pallier les différentes situations anatomiques.
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De plus, I’intégrité anatomique des branches pulmonaires doit étre préservées. Elle joue un
role majeur dans I’avenir de la prise en charge car elle est un facteur important dans la
physiologie circulatoire pulmonaire [11].

Enfin, il faut protéger la fonction contractile du VU : Eviter les obstacles sur la voie de
sortie systémique, limiter la surcharge volumétrique et préserver la perfusion coronaire.
Au fil de la croissance du patient, les besoins en oxygene vont croitre et les retours veineux
systémiques vont évoluer. Le retour veineux cave inférieur va augmenter, la saturation
veineuse cave inférieure va diminuer par rapport aux parameétres veineux cave supérieur.
Ainsi, le rapport Qp/Qs va se modifier et cet équilibre ne sera plus satisfaisant. Il faudra alors

agir pour maintenir les objectifs de débits circulatoires et de fonction ventriculaire.

3) La circulation de Fontan

Obtenir une circulation de Fontan est I’objectif final de la palliation chirurgicale. La

circulation de Fontan consiste a réaliser une dérivation cavopulmonaire totale dans laquelle
I’ensemble du retour veineux systémique se draine dans les artéres pulmonaires, en dehors du
retour veineux issu du sinus coronaire. En I’absence de ventricule droit, le gradient
transpulmonaire est représenté par la différence de pression entre les veines caves et
’oreillette unique. Maintenir des RVP basses durant toute la prise en charge prend ici tout son
sens, c’est une condition nécessaire au fonctionnement du montage.
Cette circulation a pour caractéristique de mettre les circulations systémique et pulmonaire en
série, le VU devient alors le ventricule systémique. L’absence de shunt entre les circulations
permet d’obtenir une saturation artérielle périphérique théorique a 100%. De plus, mettre les
circulations systémique et pulmonaire en série égalise leur débit (Qp/Qs=1), le débit
pulmonaire est alors idéal pour diminuer la surcharge volumétrique du VU et préserver sa
fonction pour 1’avenir.

En 1977, Choussat et al. ont décrit les critéres nécessaires au fonctionnement de cette
circulation [2]. Ces critéres ont ét¢ nommés « les dix commandements ». Ces critéres ont
évolué mais les principes demeurent intacts: une bonne contractilit¢ du VU, un bon
fonctionnement de la valve atrio-ventriculaire, des pressions pulmonaires basses, des
résistances pulmonaires basses et une anatomie favorable des artéres pulmonaires et des

retours veineux.
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Tableau 2 : Les dix commandements de Choussat
1- Age supérieur a 4 ans
2- Rythme sinusal
3- Retours veineux systémiques normaux
4- Volume atrial droit normal
5- Pression artérielle pulmonaire moyenne inférieure a 15 mmHg
6- Résistances vasculaires pulmonaires inférieures 4 4 unités Wood/m®
7- Rapport artére pulmonaire — Aorte supérieur a 0,75
8- Fraction d’éjection du ventricule gauche supérieur a 0,60
9- Valve mitrale compétente

10- Absence de distorsion des artéres pulmonaires

Si tous ces criteres ne sont pas remplis, la circulation de Fontan ne fonctionne pas. Les signes
de dysfonctionnement de ce montage sont les signes d’insuffisance cardiaque droite :
oedémes des membres inférieurs, hépatomégalie, syndrome cave supérieur, épanchements

pleuraux, ascite, baisse du débit cardiaque par diminution du retour veineux pulmonaire.

4. La prise en charge par étapes

La prise en charge des patients atteints de cardiopathies univentriculaires nécessite une
succession d’interventions chirurgicales. Les résistances vasculaires pulmonaires, élevées
pendant les premicres semaines de vie, interdisent une connexion entre le réseau veineux
systémique et le réseau artériel pulmonaire.

A la naissance et au cours des premicres semaines de vie, les objectifs sont : supprimer
les obstacles aux retours veineux, supprimer les obstacles a la voie de sortie systémique du
VU et équilibrer les débits pulmonaires et systémiques avec un rapport Qp/Qs compris entre 1
et 2 pour une saturation artérielle périphérique entre 75% et 85%. Cette période nécessite
souvent une premiere intervention chirurgicale au cours de laquelle il faudra veiller a
I’intégrité des artéres pulmonaires.

Ces objectifs imposent une évaluation initiale néonatale anatomique et physiologique. Il est

essentiel de connaitre I’anatomie spécifique de chaque patient.

En situation d’insuffisance de débit pulmonaire (sténose ou atrésie pulmonaire ducto-
dépendante), il est nécessaire d’effectuer une anastomose systémico-pulmonaire. La premicre
anastomose systémico-pulmonaire a été¢ décrite par Blalock et Taussig en 1944. Elle consistait

a réaliser une anastomose termino-latérale entre 1’artére sous-claviére droite et 1’artére
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pulmonaire droite par thoracotomie droite. Elle augmentait le débit pulmonaire, augmentait
I’hématose, et améliorait la saturation artérielle. En 1975, 1’anastomose de Blalock-Taussig a
¢été modifiée : elle consistait en I’interposition d’un tube de Gore-Tex entre 1’artére sous-
claviére droite et 1’artéere pulmonaire droite [12]. Ceci permettait un meilleur calibrage du
débit pulmonaire afin d’obtenir une bonne saturation sans hyperdébit pulmonaire. Le diameétre
du tube interposé était corrélé avec le poids du patient.

Cette situation ne peut étre que temporaire, car avec la croissance et les besoins en oxygeéne
qui augmentent, le débit pulmonaire assuré par le shunt devient insuffisant.

En cas d’hyperdébit pulmonaire, il est nécessaire de réaliser un cerclage de 1’artére
pulmonaire. Cette intervention a été décrite par Muller et Dammann en 1951 a Los Angeles
[13]. Elle consiste a cercler, a I’aide d’un fil non résorbable ou d’une bande de feutre, le tronc
de Dl’artere pulmonaire pour limiter le débit. Les critéres de Toronto établis en 1972 par
Trusler déterminent la longueur du cerclage [14].

Il existe parfois des obstacles au retour veineux pulmonaire qui entrainent un bas débit
pulmonaire et un oedéme pulmonaire. Le plus fréquemment, ces obstacles proviennent d’une
CIA insuffisante en conjonction avec une atrésie ou une sténose mitrale. Ils nécessitent alors
la création ou I’agrandissement d’une communication inter-atriale (CIA) par abord chirurgical
ou par voie endovasculaire (manceuvre de Rashkind). Il peut exister ¢galement des anomalies
des retours veineux pulmonaires qu’il faut corriger chirurgicalement durant cette étape.

De maniére similaire, il peut exister des obstacles a 1’éjection systémique qu’il faut
corriger en période néonatale. Le plus souvent, cet obstacle est représenté par une coarctation
de I’aorte isthmique. On réalise alors une cure de coarctation par thoracotomie gauche. Il peut
exister aussi une hypoplasie de 1’aorte dans le cadre d’une hypoplasie du cceur gauche. On
réalise alors une intervention de Norwood [15]. L’intervention de Norwood consiste a utiliser
le culot pulmonaire pour reconstruire une voie de sortie systémique (anastomose de Damus-
Kaye-Stansel) et a interposer un patch pour former la concavité de I’aorte horizontale. La
circulation pulmonaire est assurée par un shunt de Blalock-Taussig ou par un tube de Sano
entre le VU et le I’artére pulmonaire. Enfin, il peut exister des sténoses sous-valvulaires
aortiques, plus rares mais aussi plus graves.

A T’issue de la prise en charge néonatale, les retours veineux sont libres, il n’y a pas
d’obstacle a I’¢jection systémique et les débits pulmonaire et systémiques sont équilibrés. La

saturation optimale se situe autour de 80% pour permettre le développement du patient.

La deuxiéme étape de la dérivation cavopulmonaire totale est la dérivation

cavopulmonaire partielle (DCPP). Elle consiste a anastomoser la veine cave supérieure aux
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artéres pulmonaires. Apres quelques mois, les besoins en oxygeéne des patients augmentent et
le rapport Qp/Qs diminue. La saturation artérielle et la capacité a 1’effort des patients
diminuent. La DCPP a pour objectif d’augmenter le débit pulmonaire pour améliorer la
saturation artérielle périphérique. Contrairement aux anastomoses sytémico-pulmonaires, la
DCPP permet d’augmenter le débit pulmonaire sans que le sang passe par le ventricule. Ainsi,
elle ne surcharge pas le ventricule. Chez les nourrissons, le débit cave supérieur représente
deux tiers du retour veineux systémique, et le sang provenant de la veine cave inférieure est
peu désaturé car la partie inférieure du corps consomme peu d’oxygene a cet age [16]. Donc,
les effets physiologiques sur le débit pulmonaire, la saturation et la surcharge volumétrique de
la DCPP sont donc importants. La DCPP se réalise dans les premiers mois (autour de 6 mois),
une fois que les résistances vasculaires pulmonaires ont suffisamment baissé. Réaliser une
DCPP en tant qu’étape intermédiaire permet donc de patienter quelques années sans étre trop
délétere pour le ventricule. Cela a permis d’améliorer les résultats de la DCPT et la stratégie
par étapes de la DCPT est aujourd’hui recommandée [3,12].

Le but principal de la DCPP étant de diminuer la surcharge ventriculaire et d’augmenter la
saturation, elle doit étre réalisée le plus tot possible pour préserver la fonction du VU. A ce
moment, se pose la question de la conservation des flux additionnels qui augmentent le débit
pulmonaire et la saturation mais aussi la surcharge ventriculaire.

Deux stratégies s’opposent alors :

La premicre stratégie consiste a conserver les flux additionnels. La saturation et la capacité a
faire des efforts se maintiendront plus longtemps, permettant ainsi de retarder la DCPT, au
prix d’une surcharge ventriculaire qui pourrait altérer la fonction ventriculaire a long terme.
La deuxi¢me stratégie consiste a supprimer les flux additionnels. L’objectif principal est la
préservation de la fonction ventriculaire en évitant autant que possible, toute surcharge
volumétrique. Cette stratégie impose donc la réalisation de la DCPT plus tot car la cyanose et
la dyspnée a I’effort apparaitront plus vite dans la vie du patient. Les complications dues a la
DCPT pourraient alors apparaitre plus rapidement.

La chirurgie consiste a réaliser une anastomose termino-latérale de la veine cave
supérieure sur l’artére pulmonaire droite. Elle permet une dérivation cavo-pulmonaire
supérieure bidirectionnelle (en direction des artéres pulmonaires droite et gauche).

En 1951, Carlon, Mondini et de Marchi ont décrit leur travaux expérimentaux d’anastomose
cavopulmonaire supérieure droite dans le « Journal of the International College of Surgeons »
[18]. Leur description montre une anastomose de la veine azygos droite (apres section-suture
de celle-ci) avec I’artere pulmonaire droite. Ils décrivent la ligature de I’origine de ’artere

pulmonaire droite et de la jonction atrio-cave ce qui en fait une dérivation cavopulmonaire
29



droite exclusive. En 1954, Shumacker a publié les deux premiéres tentatives cliniques. Puis,
en 1958, Glenn et Patino ont publié leur expérience expérimentale et clinique [19].
Parallélement aux travaux expérimentaux réalisés en Italie et aux Etats-Unis, le principe
d’anastomose cavopulmonaire supérieure a été développé en Europe de I’Est et en URSS. En
URSS, plusieurs chirurgiens (Bakulev, Vishnevsky, Darbinian, Galankin, Meshalkin) ont
développé cette idée et ont réalisé des travaux expérimentaux sur les chiens jusqu’a leur
application clinique chez des patients [13,20]. De méme, Robiscek a publi¢ des travaux
expérimentaux similaires publiés en 1956 dans la revue Acta Medica Scandinavica [21].

La technique utilisée aujourd’hui est trés proche de celle décrite en1972 par Azzolina
[22]. Azzolina a décrit cette intervention par thoracotomie droite alors qu’elle est aujourd’hui
réalisée par sternotomie médiane. Il décrit en réalité¢ une anastomose latéro-latérale de la veine
cave supérieur sur I’artére pulmonaire droite avec faux-filage de la jonction cavo-atriale
supérieure. La technique actuelle consiste a déconnecter la veine cave supérieure de
I’oreillette droite et a réaliser une anastomose termino-latérale de la veine cave sur I’artere
pulmonaire, au niveau d’une artériotomie de la face supérieure de 1’artére pulmonaire droite.
Cette intervention peut se faire avec ou sans circulation extra-corporelle (CEC). C’est au
cours de cette intervention que sont éventuellement réalisés certains gestes associés :
suppression ou modification des flux pulmonaires additionnels (shunt de Blalock-Taussig,
voie pulmonaire antérograde), plastie valvulaire des valves AV, agrandissement d’une
communication inter-atriale, plastie d’élargissement d’une branche artérielle pulmonaire
sténosée... Ces gestes associés ont pour but de protéger la circulation pulmonaire, de
préserver la fonction du VU en évitant I’hyperdébit pulmonaire et la surcharge volumétrique
et de favoriser un flux équilibré vers les deux poumons.
En cas de présence de deux veines caves supérieures, on peut réaliser une dérivation

cavopulmonaire supérieure bidirectionnelle bilatérale.
5. Dérivation Cavopulmonaire Totale

A. Intervention de Fontan et historique

En 1971, la premiére description de dérivation cavopulmonaire totale pour trois patients
atteints d’atrésie tricuspide a été publiée par F. Fontan et E. Baudet [1]. La dérivation
cavopulmonaire totale avait comme intéréts principaux la restauration d’un flux pulmonaire
physiologique et la suppression du mélange sanguin di a un shunt droit-gauche. La technique
chirurgicale comprenait une anastomose cavopulmonaire supérieure droite selon la technique

de Glenn et une anastomose entre I’auricule droite et le moignon de 1’artére pulmonaire droite
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qui avait été préalablement sectionné. Ainsi, le sang provenant de la veine cave supérieure se
drainait dans 1’artére pulmonaire droite et le sang provenant de la veine cave inférieure se
drainait dans 1’artére pulmonaire gauche via ’oreillette droite qui était utilisée comme pompe.
Parallélement, le tronc de I’artére pulmonaire était li€¢ et la communication inter-atriale était
fermée. De plus, des valves aortiques prothétiques étaient interposées a la jonction entre la
veine cave inférieure et 1’oreillette droite et a la jonction entre I’auricule droite et 1’artére
pulmonaire gauche. Ces valves prothétiques devaient permettre a 1’oreillette droite de
fonctionner comme une pompe vers les artéres pulmonaires, c’est-a-dire comme un ventricule
sous-pulmonaire.

Ainsi, cette technique réalisait une dérivation cavopulmonaire totale et mettait les circulations
pulmonaire et systémique en série. La saturation artérielle était de 100% théoriquement et le
ventricule unique ne subissait plus de surcharge volumétrique.

La possibilité de court-circuiter le ventricule droit était un concept déja étudié. Dés 1949,
Rodbard et Wagner ont publié le fait que la pression veineuse systémique pouvait étre
suffisante pour assurer la circulation pulmonaire, réalisant une DCPT apres ligature du tronc
de I’artére pulmonaire et anastomose de 1’auricule droite sur I’artére pulmonaire droite chez
I’animal [23]. En 1966, Haller a réalisé des travaux expérimentaux pour court-circuiter le
ventricule droit en réalisant une anastomose latéro-latérale entre la veine cave supérieure et
I’artére pulmonaire droite et en fermant la valve tricuspide [24]. D’autres auteurs ont rapporté
des travaux expérimentaux excluant le ventricule droitet ont montré la faisabilit¢ de
I’exclusion du ventricule droit dans un modéle d’hypoplasie du cceur droit: Rose [25];

Hurwitt [26]; Patino [27] ; Warden [28].

B. Techniques actuelles de dérivation cavopulmonaire totale

Depuis sa description en 1971, la technique de DCPT a évolué. L’utilisation de
I’oreillette comme pompe depuis la circulation veineuse systémique jusque dans les artéres
pulmonaires a été abandonnée. En effet, des complications tardives sont apparues. Alors que
la présence de I’oreillette droite dans le circuit devait permettre initialement de conserver des
pressions veineuses systémiques basses, elle s’est finalement révélée néfaste [29]. L’oreillette
droite agissait comme une chambre pulsatile au sein d’un circuit a débit continu, ce qui
hémodynamiquement, réalisait un frein a 1’écoulement du sang. Avec le temps, I’oreillette se
dilatait et augmentait son effet délétére sur I’hémodynamique avec plusieurs conséquences :
une augmentation de la pression veineuse systémique de la partie inférieure du corps avec ses
effets négatifs induits, une stase veineuse due aux turbulences favorisant la thrombose et des
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anomalies du rythme cardiaque dégradant le débit cardiaque, notamment par perte de la
synchronisation atrio-ventriculaire.

En 1988, de Leval a proposé une technique de DCPT avec tunnel intra-cardiaque [30].
Elle consistait en la réalisation d’un tunnel intra-atrial droit reliant les ostia de la veine cave
supérieure et de la veine cave inférieure a 1’aide d’un patch. Ce patch était prothétique ou
péricardique. Sa taille et sa forme calculées pour que I’ensemble constitué du patch et de la
partie atriale droite utilisée forment un « tube » (le tunnel) de taille adaptée a celle de la veine
cave inférieure. Puis le moignon de la veine cave supérieure était anastomosé avec la face
inférieure de I’artére pulmonaire droite.
En 1990, Marcelletti et al. ont décrit la technique de DCPT avec conduit extra-cardiaque
(DCPT-EC). Elle a été décrite initialement pour les patients avec des malformations
complexes (hypoplasie de la valve atrio-ventriculaire gauche, valve AV commune,
hétérotaxies). En effet, dans ces cas, I'intervention ne doit pas interférer avec la valve
auriculo-ventriculaire située a droite, ce qui était le cas avec toutes les techniques
« classiques ». Puis son indication s’est étendue a toutes les formes de cardiopathies
univentriculaires. La technique chirurgicale décrite comprenait I’interposition d’un conduit ou
tube reliant la veine cave inférieure et I’artere pulmonaire droite. La jonction entre la veine
cave inférieur et I'oreillette droite était sectionnée puis suturée sur son versant atrial. Une
anastomose termino-terminale était alors réalisée entre la veine cave inférieure et le tube
prothétique. Puis, apres artériotomie pulmonaire droite longitudinale, la partie supérieure du

tube était anastomosée par une suture termino-latérale.

Les deux techniques sont apparues de maniére presque concomitante et de nombreuses
publications les ont comparées.

Sur le plan hémodynamique, les deux techniques étaient meilleures que I’anastomose
atriopulmonaire offrant moins de perte de charge et favorisant la circulation de Fontan. En
effet, le trajet reliant la veine cave inférieure et 1’artére pulmonaire droite réalisant un conduit
(morphologiquement parfaitement tubulaire en cas de tube extracardiaque, ou s’en
rapprochant dans les techniques intracardiaques) permettait d’obtenir moins de turbulences
[31]. Toutefois, il apparait que la meilleure technique sur le plan hémodynamique était la
DCPT-EC, notamment, avec une anastomose supérieure dirigée légerement vers 1’artére
pulmonaire gauche [32]. Certains auteurs avaient également immédiatement noté que le
diamétre de la veine cave supérieure étant plus faible que celui de la veine cave inférieure,
I’utilisation du court segment de cave supérieure pour relier le tunnel aux artéres pulmonaires

posait un probléme au moins théorique.
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Concernant les arythmies post-opératoires, la technique originale avec anastomose

atrio-pulmonaire entrainait une dilatation importante de [’oreillette droite induisant des
troubles du rythme supra-ventriculaire (fibrillation atriale, flutter).
La technique du tunnel intra-cardiaque nécessite des sutures atriales extensives dans
I’oreillette droite qui forment des cicatrices de la paroi atriale et qui peuvent 1éser le nceud
sinusal ou sa vascularisation. Ces 1ésions sont arythmogénes. De plus, cette technique laisse
une partie de Doreillette exposée a la pression veineuse centrale qui peut se dilater
secondairement. Ces complications peuvent amener a convertir le montage en une DCPT-EC.
La technique de DCPT-EC entrainerait moins d’arythmies post-opératoires car il n’y a pas de
sutures atriales et 1’oreillette droite ne se distend pas [33].

Concernant les complications post-opératoires, les accidents vasculaires cérébraux post-
opératoires seraient plus fréquents dans la technique avec tunnel intra-atrial [34] car il peut y
avoir des shunts résiduels droit-gauche et les dépots fibrino-cruoriques sur le patch peuvent
donner des embolies paradoxales.

De plus, la technique du tunnel intra-cardiaque nécessite une ouverture des cavités
cardiaques avec un arrét cardiaque apres clampage de 1’aorte, alors que la technique de
DCPT-EC ne nécessite pas de clampage aortique en 1’absence de geste associé, et certains
méme réalisent cette technique sans circulation extra-corporelle (CEC) [16]. Ceci a aussi un
effet sur la mortalité post-opératoire qui est meilleure pour la DCPT-EC [35].

L’avantage principal de la technique du tunnel intra-cardiaque est la possibilit¢ de la
réaliser chez des patients jeunes. En effet, cette technique permet la croissance du tunnel, a
partir de I’oreillette alors que le conduit extra-cardiaque n’a pas de potentiel de croissance.
Toutefois, certaines équipes japonaises ont montré le potentiel de croissance des vaisseaux
natifs au-dessus et en-dessous du conduit prothétique de DCPT-EC [36,37].

Enfin, la technique de DCPT-EC est la technique de conversion lorsque les patients

ayant bénéficié d’anastomose atriopulmoniare ou de tunnel intracardiaque défaillent.

Pour ces différentes raisons, la technique de DCPT-EC est aujourd’hui plus largement
répandue et fait figure de technique de référence de dérivation cavopulmonaire totale dans les

cardiopathies univentriculaires.

6. Bilan préopératoire
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La recherche des critéres de faisabilité est effectuée au cours du bilan préopératoire de
dérivation cavopulmonaire totale. Ce bilan préopératoire permet de poser 1’indication, de
rechercher des ¢ventuelles contre-indications et d’évaluer la faisabilité technique de
I’intervention.

Pendant ’examen clinique, qui est adapté a 1’dge du patient, on évalue le statut
fonctionnel du patient au cours de I’interrogatoire du patient et/ou de la famille. On réalise des
mesures morphologiques du patient (poids, taille, calcul de la surface corporelle), on mesure
la saturation artérielle périphérique, on réalise un examen cardio-vasculaire complet a la
recherche de signes d’insuffisance cardiaque droite et gauche, ainsi que des signes
sémiologiques en rapport avec la pathologie du patient (souffle, auscultation pulmonaire,
pouls périphériques...)

Les examens complémentaires réalisés évaluent les criteres de faisabilité, les
conséquences chroniques de la circulation en parallele et de la cyanose et les éventuelles
comorbidités.

La radiographie du thorax de face permet d’évaluer la silhouette cardiaque, de rechercher de
signes d’hyperdébit pulmonaire et d’insuffisance cardiaque. Elle servira de référence pour la
suite de la prise en charge.

L’échocardiographie évalue a nouveau I’anatomie et la physiologie cardiaques de maniére
systématique depuis les retours veineux jusqu’aux voies de sorties ventriculaires ainsi que la
position et la physiologie des gros vaisseaux si possible.

Les anomalies du rythme cardiaque sont recherchées par un électrocardiogramme et un
Holter-ECG. D’¢éventuelles procédures interventionnelles rythmologiques seront réalisées a ce
stade, car les cavités cardiaques seront difficiles d’acces aprés la dérivation cavopulmonaire
totale.

On réalise de maniere quasi-systématique un cathétérisme cardiaque. Au cours de cet examen,
une étape morphologique évalue I’anatomie cardiaque depuis les retours veineux jusqu’aux
voies de sorties ventriculaires, ainsi que les vaisseaux aortiques et pulmonaires, leurs
ramifications et la présence d’éventuelles collatérales. On réalise également, au cours du
cathétérisme, un examen hémodynamique au cours duquel, on évalue la fraction d’éjection du
VU de maniére précise, ainsi que les pressions atriales, ventriculaires, aortiques et
pulmonaires permettant de calculer, entre autres, le gradient transpulmonaire et 1’index de
Nakata (mesure du calibre des artéres pulmonaires indexée a la surface corporelle qui est un

facteur pronostique pour la circulation de Fontan).
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Au cours du bilan biologique, on évalue les conséquences de la cyanose a la recherche une
polyglobulie, des anomalies de 1’hémostase primaire et de la coagulation. On recherche
¢galement des anomalies du bilan hépatique et rénal.

On peut réaliser une épreuve d’effort préopératoire, adapté a 1’age du patient pour avoir une
quantification objective de ses capacités a 1’effort et qui servira de référence.

Egalement, on peut réaliser un scanner dans le cadre du bilan de ré-entrée a la recherche
d’adhérence péricardique rétro-sternale. Avec ce scanner, on pourra avoir un examen
d’imagerie pour analyser I’anatomie des artéres pulmonaires afin de programmer un éventuel
geste de plastie des artéres pulmonaires.

On évaluera la perméabilité des vaisseaux fémoraux, en vue d’une éventuelle canulation, par

une échographie doppler artério-veineuse des membres inférieurs ou au cours du scanner.

7. Evolution post-opératoire

En dehors des complications inhérentes a toute chirurgie cardiaque avec circulation
extra-corporelle, il existe des complications post-opératoires spécifiques de la DCPT-EC.

Le changement de régime de pressions intra-thoraciques du a la connexion de la veine
cave inférieure entraine une augmentation des pressions artérielles pulmonaires. En cas de
résistances vasculaires pulmonaires ¢levées, 1’écoulement au travers du lit pulmonaire ne se
fait pas correctement et il se crée une stase sanguine en amont du lit capillaire pulmonaire qui
entraine une hypertension artérielle pulmonaire pré-capillaire. L’absence de fonction
ventriculaire droite fait que ceci entraine au méme titre une hyperpression veineuse centrale.
On voit alors apparaitre des signes cliniques assez typiques ressemblant a un tableau
d’insuffisance cardiaque droite : épanchements pleuraux et difficultés respiratoires faisant le
lit de la surinfection pulmonaire, oedémes des membres inférieurs, hépatomégalie, ascite,
épanchement péricardique. Ces signes réalisent au maximum un tableau d’anasarque. De plus,
la déconnexion de la veine cave de I’oreillette systémique entraine une baisse brutale de la
pré-charge du ventricule unique. Par conséquent, en cas de difficultés a I’écoulement du sang
a travers la circulation pulmonaire, la pré-charge du VU est trés faible et celui-ci n’étant plus
dans des conditions de remplissage normales, il dysfonctionne. La conséquence est un bas

débit circulatoire systémique. Ce tableau clinique représente « 1’échec du Fontan ».

C’est pour cette raison qu’on peut réaliser une fenestration du conduit extra-cardiaque
[38,39]. C’est une « soupape de sécurité » entre le conduit et 1’oreillette unique. Elle permet,
en cas d’augmentation des pressions pulmonaires, au sang veineux systémique de se déverser

dans D’oreillette unique. Cela diminue les effets néfastes de I’hyperpression veineuse
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systémique et permet un meilleur remplissage du VU pour conserver le débit systémique.
Ceci se fait au détriment d’une diminution de la saturation périphérique. La réalisation d’une
fenestration est débattue [40]. Elle semblerait moins utile, de nos jours, avec les
thérapeutiques modernes pour limiter [’hypertension artérielle pulmonaire (sildénafil,
monoxyde d’azote, bosentan, hyperoxygénation) et avec la meilleure prise en charge des
cardiopathies univentriculaires qui ameéne des patients a la DCPT-EC dans de meilleures
conditions. Elle conserve sa place chez les patients a haut risque préopératoire : pression
pulmonaires ¢élevées et/ou faible calibre des artéres pulmonaires au cathétérisme
préopératoire, poumon unique, fuite de la valve AV, fonction globale altérée du VU. Pour
certains, la réalisation de la fenestration devrait étre systématique. La facilité de fermeture par
cathétérisme interventionnel conforte ces équipes dans leur stratégie.

Les modifications de pressions intra-thoraciques augmenterait la production de liquide
pleural et entraine des difficultés de drainage pleural [41,42]. L’augmentation des pressions
veineuses systémiques a pour conséquence une difficult¢ de drainage lymphatique de
I’hémicorps supérieur. Ainsi, les épanchements pleuraux sont trés fréquents en période post-
opératoire. La régulation des pressions intra-thoraciques peut prendre plusieurs jours a
plusieurs semaines. Ceci oblige les patients a conserver un drainage pleural prolongé. Ces
¢coulements pleuraux peuvent étre a 1’origine d’infections pleuro-pulmonaires et d’une
déperdition protidique qu’il faut compenser. Les épanchements pleuraux sont donc
responsables d’une durée d’hospitalisation prolongée et d’une morbidité spécifique et font
partie intégrante des marqueurs de morbidité post-opératoire.

Dans la circulation de Fontan, la dysfonction myocardique est plus délétére que dans
une circulation biventriculaire. Ainsi, les troubles de la compliance cardiaque post-opératoire
aprés arrét cardiaque et cardioplégie ont un impact plus important chez ces patients. C’est une
des raisons qui poussent a réaliser des DCPT-EC sans arrét cardiaque et a réaliser les gestes
associés lors de la DCPP (plastie valvulaire notamment).

Dans une circulation univentriculaire, se développent des vaisseaux collatéraux : des
collatérales aorto-pulmonaires, notamment aux dépends des artéres bronchiques et des
collatérales artério-veineuses pulmonaires.

D’une part, tout état de désaturation chronique favorise, par augmentation de facteurs
angiogéniques, le développement de la circulation bronchique [43]. D’autre part, il a été décrit
une augmentation du développement de ces collatérales aorto-pulmonaires et artério-
veineuses chez les patients qui n’avait pas de flux antérograde pulmonaire dans un montage
de type shunt systémico-pulmonaire, dérivation cavopulmonaire supérieure ou Kawashima.

Dans cette situation, les poumons ne regoivent pas de sang venant du foie. La présence d’un
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facteur hépatique qui préviendrait la formation de ces fistules a alors été évoqué [44]. Ces
deux phénomenes sont liés et entrainent un cerce vicieux car le développement de fistules
favorise la désaturation.

Ces collatérales peuvent créer un shunt gauche-droit important en période péri-opératoire.
Certains préconisent 1’embolisation ou la ligature de ces collatérales pendant le bilan
préopératoire ou au cours de l’intervention afin d’éviter une surcharge volumétrique
surajoutée du VU en période post-opératoire qui peut étre délétére, mais cette stratégie est
débattue [45].

Il existe également des risques de thromboses veineuses. La période post-opératoire de
chirurgie cardiaque est propice a ces phénomeénes compte tenu des modifications
métaboliques et des traitements anticoagulants. La déperdition protidique est également un
facteur favorisant I’apparition de thrombose. Avec la présence d’une fenestration, c’est une
période a risque d’embolies paradoxales et de survenue d’accident vasculaire cérébral. C’est
la raison pour laquelle certains centres préconisent un traitement anticoagulant durant la
période pendant laquelle la fenestration est perméable.

Comme aprées toute chirurgie cardiaque, il existe des risques de troubles du rythme et de
troubles de la conduction qui ont un effet majoré dans le cadre des cardiopathies

univentriculaires.
8. Evolution et devenir

A. Insuffisance cardiaque

L’insuffisance cardiaque est une préoccupation a long terme pour le patients ayant
bénéfici¢ d’une DCPT. Elle est la conséquence de 1’évolution négative de la circulation
pulmonaire et de la fonction ventriculaire, qui interagissent. L’altération du ventricule unique
survient avec le temps. Une des maniéres de lutter contre le cette défaillance est de réaliser la
DCPT au « bon moment ». Il faut donc éviter de retarder I’indication chirurgicale de DCPT
pour protéger le VU de la surcharge diastolique chronique obligatoire, des fuites des valves
AV et des complications myocardiques de la cyanose. Ceci s’oppose a I'idée de réaliser la
DCPT plus tard dans la vie du patient pour retarder les complications chroniques hépatiques
et rénales. De plus, Il est important de réparer les fuites des valves AV le plus tot possible,
durant la DCPP, au prix d’une éventuelle augmentation de la mortalit¢ au décours cette
intervention.

La surveillance des patients aprés une intervention de Fontan a fait 1’objet de

recommandations européennes [46] et américaines [47] qui préconisent des
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¢chocardiographies réguliéres, un suivi par un cardiologue spécialisé dans les cardiopathies
congénitales, un bilan biologique avec numération sanguine, recherche d’albuminurie, un
bilan hépatique. Il faut réaliser un cathétérisme cardiaque en cas de détérioration
clinique (oedémes, intolérance a 1’effort, troubles du rythme, hémoptysie). La détection et le
traitement de troubles du rythme sont essentiels pour la préservation du débit cardiaque
(cf.infra).

L’utilisation des traitements médicaux classiques de ’insuffisance cardiaque est mal codifiée
dans une circulation de Fontan [46]. Les traitements diurétiques sont utilisés pour diminuer la
symptomatologie de l’insuffisance cardiaque. Ces thérapeutiques peuvent aller jusqu’a la
dialyse (péritonéale ou hémodialyse). Le seul traitement radical de I’insuffisance cardiaque

chronique aprés une DCPT est souvent la transplantation cardiaque.

B. Anomalies du rythme cardiaque

Les anomalies du rythme cardiaque aprés chirurgie de DCPT ont été décrites depuis sa
description en 1971. De nos jours, les deux techniques les plus employées sont la DCPT-EC
et le tunnel intracardiaque. Depuis plus de 10 ans, le technique de DCPT-EC a été préférée en
raison de I’incidence inférieure des anomalies du rythme cardiaque. En effet, cette technique
¢vite les sutures atriales extensives et exclut 1’oreillette des pressions veineuses systémiques
¢levées qui aboutissent a sa dilatation. La plupart des études publiées sur la comparaison des
deux techniques décrivent une incidence des anomalies rythmiques moins importante chez les
patients avec une DCPT-EC [48,49]. Toutefois, cette idée est aussi actuellement débattue. Les
¢tudes publiées sur ce sujet comparent des €chantillons de faible effectif avec un recul peu
important [50], induisant des résultats contradictoires entre les études. De plus, les patients
avec des cardiopathies congénitales (en particulier les atrésies tricuspides) ont des anomalies
structurelles des oreillettes avec une orientation aberrante des fibres myocardiques [51]. Les
modifications des régimes de pressions intra-atriales sont a l’origine de modification
fibrotiques de la paroi des oreillettes. Ces anomalies peuvent également étre a 1’origine de
troubles du rythme. Enfin, les séries des patients avec DCPT par tunnel intra-atrial ont un
recul souvent plus important que les séries avec DCPT-EC et ’incidence des troubles du
rythme augmente avec le délai depuis la DCPT. Ainsi, les différences d’incidence des
arythmies aprés DCPT ne sont peut-étre pas uniquement dues aux différentes techniques
chirurgicales.

Les anomalies rythmiques décrites apres chirurgie de Fontan sont principalement des troubles

du rythme supra-ventriculaires : tachycardie par réentrée intra-atriale, tachycardie par réentrée
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intra-nodale, tachycardie focale, tachycardie par duplication du syst¢tme de conduction,
dysfonction sinusale. Il existe aussi des anomalies de conduction : BAV de type 1, 2 et 3.
Parfois, ces arythmies nécessitent une stimulation par pacemaker. Rarement, il existe des
troubles du rythme ventriculaire, moins rarement de la « vraie » fibrillation atriale.

La technique de DCPT-EC exclut complétement les oreillettes de la circulation veineuse
systémique. Ainsi, les voies d’abord pour I’exploration éléctrophysiologique sont plus
complexes et rendent le traitement par cathétérisme plus délicat. Elle oblige une voie d’abord
artérielle fémorale rétrograde ce qui rend les manipulations plus difficiles. D’autres voies
d’abord percutanée existent : a travers la fenestration de la DCPT si elle est encore perméable
ou a travers le patch de DCPT dans les tunnels intracardiaques.

Les techniques chirurgicales pour le traitement des arythmies ont aussi leur place dans
I’arsenal thérapeutique mais elles sont plus fréquemment réalisées en cas de conversion
d’anastomose atriopulmonaire en DCPT-EC.

Depuis I'utilisation des techniques actuelles de DCPT, I’incidence des troubles du rythme a
largement diminué. De plus, leur détection et leur traitement pendant le bilan préopératoire
ont beaucoup progressé. Les mécanismes des arythmies, la cartographie et I’ablation des
Iésions étant mieux comprises, les conséquences des arythmies chez ces patients vont
décroitre. Les anomalies rythmiques aprés DCPT demeurent de toute fagon un sujet majeur de

préoccupation car elles ont une influence importante sur le pronostic a long terme.

C. Evénements thrombo-emboliques

Il existe des modifications hématologiques apres 1’établissement d’une circulation de
Fontan. La réactivité plaquettaire est augmentée, les dosages sériques montrent une
diminution de la protéine S, de I’antithrombine 3 et de la protéine C activée. Il existe aussi
une diminution des facteurs pro-coagulants : facteurs 2, 7, 10 (vitamine-K dépendants). Ces
modifications induisent un état procoagulant chez les patients avec une circulation de Fontan
[52].

Les complications sont fréquentes et leur incidence varie de 3 a 20% en fonction des études
avec des conséquences qui peuvent étre mortelles [53]. L’incidence des thromboses et des
évenements thromboemboliques a été évalué par plusieurs études : elle varie beaucoup en
fonction de leur définition (symptomatique ou non) ; la fréquence et les raisons de leur
recherche ainsi que des moyens mis en ceuvre pour les mettre en évidence.

Malgré tout, leur incidence diminue avec le temps et 1’évolution des techniques. Elles étaient
plus fréquentes avec la technique originale de Fontan qu’avec les techniques actuelles. La
technique de DCPT-EC est moins sujette aux troubles du rythme mais I’incidence des
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¢venements thromboemboliques est identique dans la DCPT par tunnel intra-cardiaque. Les
sites les plus fréquents de thrombose sont le systéme veineux systémique et le réseau artériel
pulmonaire avec un risque d’embolies paradoxales chez les patients avec une fenestration.
Pendant la période post-opératoire immédiate, le risque de thrombose est ¢levé. Les facteurs
de risques de thromboses précoces chez les patients avec une DCPT sont: I’atrésie
pulmonaire sans CIV, la distorsion des artéres pulmonaires, un taux bas de bilirubine libre par
dysfonction hépatique, la présence prolongée d’un cathéter veineux central, et la mauvaise
observance du traitement anticoagulant [54].

La mise en ceuvre d’un traitement prophylactique est donc débattue dans la littérature
mettant en balance le risque d’éveénements thromboemboliques avec les risques de
I’anticoagulation au long cours. Le traitement anticoagulant au long cours diminue le risque
de thrombose mais la mauvaise observance du traitement anticoagulant et le risque €levé de
thrombose en cas d’INR bas sont un élément limitant. L’anti-agrégation est également utilisée
et n’a pas montré d’infériorité par rapport aux anticoagulants a moyen terme.

La tendance, aujourd’hui, est de proposer un traitement anti coagulant la premiére année apres
la DCPT et changer par un traitement antiagrégant aprés un an en 1’absence de facteur de

risque.

D. Complications hépatiques et entéropathie exsudative

Dans la circulation de Fontan, il existe une augmentation de la pression veineuse centrale
qui influence la circulation hépatique, en diminuant la circulation portale. Les lésions
hépatiques induites sont :

- de la fibrose dont le degré augmente avec la pression veineuse portale, avec les
thérapeutiques médicamenteuses (amiodarone), le bas débit, la cyanose et les atteintes
virales.

- des signes d’hypertension portale [55].

Les fonctions de synthése hépatique sont peu perturbées dans la circulation de Fontan.
L’atteinte hépatique induit aussi un état procoagulant par déficit de production des facteurs
anticoagulants. Cet état est favoris€é par la cyanose chronique durant toute la période
précédant la DCPT.

Il est important de dépister les anomalies hépatiques car le risque opératoire augmente,
certaines lésions sont parfois réversibles et les nodules hypervascularisés ont un potentiel de

dégénérescence.
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Les méthodes d’exploration de 1’atteinte hépatique sont : la biopsie hépatique (méthode de
référence), le fibroscan et la fibro-IRM pour le diagnostic. Les conséquences de
I’hypertension portale sont explorées par le scanner, la fibroscopie digestive et la biologie.
L’entéropathie exsudative complique I’évolution de 3 a 15% des patients qui ont une

circulation de Fontan [56]. Elle se manifeste par une hypoprotidémie et une lymphopénie par
fuite digestive de protéines et de lymphocytes en raison d’une perméabilité accrue de la
muqueuse digestive et aussi par une obstruction lymphatique. Le diagnostic se fait sur
I’hypoabuminémie, I’augmentation de la clairance de 1’alpha-l-antitrypsine et la
lymphopénie. Les mécanismes supposés sont I’augmentation de la pression veineuse centrale
qui dilate et altére les vaisseaux lymphatiques. En association avec la diminution du débit
cardiaque et une inflammation chronique, elle peut altérer la muqueuse digestive par atteinte
des protéines de liaison des entérocytes.
Cette pathologie altére considérablement le pronostic des patients car il s’agit d’un
phénomene auto-aggravatif. L’hypoprotidémie fait le lit des cedémes et de 1’ascite qui
retentissent sur la nutrition, I’état général et la perfusion hépatique. Il existe peu de
traitements efficaces mais les corticoides et surtout le budesonide, semblent avoir une réelle
efficacité. Enfin, le seul traitement efficace de I’entéropathie exsudative est parfois la
transplantation et/ou 1’assistance cardiaque [57].

Les complications hépatiques doivent faire 1’objet d’un dépistage systématique car elles
peuvent survenir a bas bruit. Elles aggravent le pronostic et peuvent conduire a des décisions

de transplantation, cardiaque seule ou associée a une transplantation hépatique.

9. Problématiques de la prise en charge des cardiopathies
univentriculaires

Aux Etats-Unis et au Canada, de méme que dans les autres pays européens,
I’interruption médicale de grossesse est moins pratiquée et plus de patients naissent avec des
syndromes d’hypoplasie du cceur gauche, cardiopathie fréquente. Du fait de 1’amélioration
des techniques chirurgicales et des progrés effectués par la cardiologie et 1’anesthésie-
réanimation, le pronostic de ces patients s’est considérablement amélioré, notamment en
période néonatale. Aujourd’hui, les séries nord-américaines de DCPT comportent donc une
proportion trés importante de ces patients. Bien que ces travaux montrent que leur pronostic
devient comparable a ceux qui ont un ventricule unique de type gauche, ils différent quand
méme sur beaucoup de plans. Les séries européennes, et notamment frangaises, ¢tudient des
populations de patients différents, avec moins d’hypoplasies du cceur gauche. Il faut noter,

aujourd’hui, une évolution progressive de la distribution des pathologies prises en charge pour
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se rapprocher des séries américaines. On peut attribuer cette modification aux améliorations
des résultats de la prise en charge néonatale qui ont aussi influé sur les mentalités concernant
la prise en charge anténatale. Les VU de type droit avaient un pronostic plus sombre que les
VU de type gauche. Ils ont aujourd’hui des résultats a moyen terme équivalents. Il faudra
attendre des résultats a plus long terme pour voir d’éventuelles différences entre ces deux

types de cardiopathies.

Depuis quelques années, se sont développées des techniques de prise en charge
néonatales hybrides chirurgicales et endovasculaires des syndromes d’hypoplasie du cceur
gauche. Ces techniques ont été développées pour les patients a haut risque. Elles sont de plus
en plus proposées a tous les patients. Méme si les résultats sont encore inférieurs a la prise en
charge traditionnelle, les centres qui pratiquent le plus de techniques hybrides sont encore
dans leur « courbe d’apprentissage » et améliorent leurs résultats [58].

Il existe aussi des techniques hybrides de DCPT [59-62]. Elles nécessitent une préparation
importante durant la DCPP avec un clampage de 1’aorte et un arrét cardiaque avec
cardioplégie. La totalisation se fait ensuite par cathétérisme seul. Les résultats a court terme
sont encourageants au moment de la DCPT. Il n’y a pas de thrombose du tunnel
intracardiaque décrite. Cette technique présente certains désavantages : elle impose la
perméabilit¢ des vaisseaux fémoraux, il faut quelques fois pratiquer une intervention
traditionnelle en cas de geste associé et elle crée une DCPT de type tunnel intracardiaque qui

présente certains inconvénients.

De nos jours, les résultats a long terme de la prise en charge des patients atteints de
cardiopathies univentriculaires sont meilleurs, avec une mortalité faible. L’enjeu, pour les
soignants, est maintenant d’évaluer pour ces patients la longévité, leur qualité de vie et « la
durée de la qualité de vie », afin d’améliorer ces parameétres.. La qualité de vie est un concept
dont il existe un grand nombre de définitions, qu’il ne faut pas confondre avec 1’état de santé.
La plupart des études publiées sur cette facette des cardiopathies univentriculaires ont utilisé
des tests évaluant 1’état de santé des patients [63]. La définition de la qualité de vie proposée
par Moons a été utilisée dans une étude évaluant la qualité de vie chez les patients atteints de
cardiopathies univentriculaires : «le degré de satisfaction globale de la vie, affecté
positivement ou négativement par les perceptions des individus de certains aspects de la vie
qui leur importent, qu’ils soient ou non liés a la santé » [64]. Elle concluait que malgré un état
de santé¢ moindre et une prévalence plus élevée de symptomes dépressifs, la qualité de vie

globale des patients ne différait pas significativement ce celle des sujets sains. Dans
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I’ensemble, ces résultats contredisent les déclarations et les suppositions faites par les proches
selon lesquels la qualité¢ de vie serait inférieure chez les patients atteints de cardiopathies
univentriculaires. Les différentes hypothéses pour expliquer ceci sont :
- ces patients créent des mécanismes d’adaptation pour réduire le stress psychologique
et redéfinir leurs attentes.
- ces patients peuvent présenter un déni de la maladie, mécanisme de défense face a la
mortalité et la morbidité plus importantes auxquelles ils font face.
- Face a la maladie, ils ont développé leur « sens de la cohérence », qui est la capacité a
percevoir les événements comme compréhensibles, maitrisables et significatifs, ce qui

améliore leur qualité de vie.
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C.La Dérivation Cavopulmonaire Totale Extracardiaque par
étapes. Etude rétrospective bicentrique. Résultats a court et

a moyen termes

1. Introduction

La stratégie de prise en charge par étapes des cardiopathies univentriculaires
comprenant une étape chirurgicale néonatale facultative et une étape intermédiaire de
dérivation cavopulmonaire partielle (DCPP) est aujourd’hui la référence. La dérivation
cavopulmonaire totale (DCPT) est la chirurgie palliative finale des cardiopathies
univentriculaires. La DCPT avec conduit extracardiaque (DCPT-EC) est devenue, au fil des
années, la technique la plus répandue depuis sa description en 1990 [65]. Dans la plupart des
centres francgais, elle est la technique exclusive de DCPT depuis la fin des années 90.
L’évaluation cardiologique, I’anesthésie, la chirurgie et la réanimation post-opératoire ayant
beaucoup progressé, la mortalité des patients a considérablement diminué. Les enjeux de la
prise en charge ont donc évolué vers la recherche d’une meilleure qualité de vie, d’un

meilleur statut fonctionnel et d’une plus grande longévité.

L’objectif principal de 1’étude était d’identifier des facteurs pronostiques préopératoires et
peropératoires associés avec le statut fonctionnel a distance.

Les objectifs secondaires étaient: repérer des facteurs préopératoires et peropératoires
associés avec des marqueurs de morbidité post-opératoire hospitaliere ; mettre en évidence
des seuils pronostiques de ces facteurs ; repérer des facteurs préopératoires et peropératoires

corrélés avec les marqueurs de pronostic post-opératoires.

2. Matériel et Méthodes

Cette étude rétrospective regroupe les données de deux centres de chirurgie des cardiopathies
congénitales : le service de chirurgie thoracique et cardio-vasculaire de I’Hopital d’Enfants de
la Timone a Marseille (Assistance Publique - Hopitaux de Marseille) et le service de chirurgie
cardio-vasculaire de I’Hopital Haut-Léveque a Pessac (CHU de Bordeaux).

Tous les patients ayant bénéfici¢ d’une dérivation cavopulmonaire totale avec conduit extra-
cardiaque (DCPT-EC) entre 1999 et 2015 (sur 15 ans) ont été sélectionnés, constituant un

¢chantillon de 165 patients. Les patients n’ayant pas suivi un programme de prise en charge
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par étapes des cardiopathies univentriculaires, c’est-a-dire ceux qui ont eu une DCPT-EC
d’emblée, et les patients ayant déja bénéfici¢ d’un DCPT par anastomose atriopulmonaire qui

ont été convertis en DCPT-EC ont été exclus de 1’étude.

Pour chaque patient sélectionné, les données récoltées concernaient :

- les données démographiques individuelles (type de ventricule, anatomie cardiaque)

- les données préopératoires

- les données opératoires

- les données sur 1’évolution post-opératoire

- le suivi a distance
Les données ont été recueillies a partir des dossiers comprenant des informations sur
I’examen clinique, les interprétations échographiques et les cathétérismes préopératoires.
Tous les patients ont bénéficié d’un cathétérisme préopératoire avec mesure des pressions
artérielles pulmonaires, des pressions télédiastoliques du ventricule unique (PTDVU), d’une
¢valuation du diamétre des artéres pulmonaires (index de Nakata) et d’éventuelles
embolisations. Au cours du bilan préopératoire, tous les patients ont bénéfici¢é d’un holter
rythmique, d’un bilan biologique et d’une échocardiographie transthoracique. La fonction
cardiaque globale, d’éventuelles fuites des valves atrio-ventriculaires (VAV) et la présence de
flux additionnels pulmonaires étaient alors évaluées et recueillies depuis les compte-rendus
disponibles dans les dossiers.
Le critere de jugement principal était le statut fonctionnel (NYHA) évalué au cours de
I’interrogatoire au cours de la derni¢re consultation.
Les marqueurs de morbidité hospitali¢re étaient : le délai d’extubation, la durée du séjour en
réanimation post-opératoire, la durée de drainage thoracique, la durée du séjour hospitalier et
la gravité des complications selon la classification de Dindo et Clavien [66]. La ré-admission
en réanimation apres retour en service traditionnel rentrait en compte dans les complications
post-opératoires. La durée de drainage thoracique ¢était le délai entre 1’intervention
chirurgicale et le retrait du dernier drain thoracique. Les complications post-opératoires ont
été gradées en fonction de leurs conséquences thérapeutiques et sont résumées dans le tableau
3. Le grade 0 correspond a I’absence de complication. Le grade 1 correspond aux
complications n’ayant pas modifié le cours normal de I’hospitalisation et ayant nécessité des
thérapeutiques supplémentaires telles que des antalgiques, des antipyrétiques, des diurétiques,
de I'oxygénothérapie ou de la kinésithérapie supplémentaires. Le grade 2 correspond aux
complications ayant nécessité des thérapeutiques médicales différentes du grade 1 (ex:

transfusion, antibiotiques). Les complications de grade 3 ont entrainé un geste chirurgical, de
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radiologie interventionnelle ou endoscopique. Le suffixe « a » correspond aux gestes sans
anesthésie générale, le suffixe « b » correspond aux gestes avec anesthésie générale. Les
complications de grade 4 sont les complications qui mettent en jeu le pronostic vital
nécessitant une prise en charge en soins intensifs ou de réanimation. Le suffixe «a»
correspond aux dysfonctions d’uns seul organe (hémodialyse incluse). Le suffixe «b»

correspond aux défaillances multi-viscérales. Le grade 5 correspond au décés du patient.

Tableau 3 : Classification des complications. Dindo et al.

Grade 0 Absence de complications

Grade 1 Pas de modification du cours normal de I’hospitalisation. Thérapeutiques
supplémentaires : antalgiques, diurétiques, oxygénothérapie, kinésithérapie

Grade 2 Thérapeutiques médicales supplémentaires plus importantes que grade
1 (transfusion sanguine supplémentaires, antibiothérapie)

Grade 3 Geste chirurgical, endoscopique ou de radiologie interventionnel

a : anesthésie locale ; b : anesthésie générale

Grade 4 Mise en jeu du pronostic vital et prise en charge en soins intensifs ou
réanimation
a : dysfonction mono-organe (hémodialyse incluse) ; b : dysfonction multi-
organe

Grade 5 Déces du patient

Des statistiques descriptives ont été utilisées pour décrire 1’échantillon de 165 patients. Pour
tout I’échantillon, les données qualitatives étaient décrites en utilisant des proportions et les
données quantitatives continues étaient exprimées par leur moyenne et leur écart-type. Les
facteurs préopératoires et peropératoires ont été étudiés par analyse univariée.

L’étude statistique a été réalisée avec le logiciel Prism 6 (GraphPad Software, Inc) et
XLSTAT (Addinsoft™). La distribution des variables quantitatives a été étudiée avec le test
d’Agostino-Pearson et la comparaison des moyennes a été faite par des tests de Student ou de
Mann-Whitney en fonction de leur distribution. Les variables qualitatives ont été comparées
par les méthodes du chi-deux, du chi-deux de tendance ou par le test de Fischer en fonction du
calcul des effectifs théoriques. Le seuil de significativité a été fixé avec un risque alpha a 5%.
La recherche de seuils pour les variables quantitatives a été réalisée avec la méthode des

courbes ROC (Receiver Operating Characteristic) avec un seuil de significativité fixé a 5%.
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La survie a été étudiée par analyse de Kaplan-Meier. La corrélation entre variables

quantitatives a été étudiée par régression linéaire.
3. Résultats

A. Statistiques descriptives

1) Données démographiques individuelles

L’échantillon recueilli comportait 165 patients. Les données représentées dans le
tableau 4 décrivent les caractéristiques démographiques individuelles de 1’échantillon
¢tudié : sexe, type de ventricule unique, type d’anatomie cardiaque, age au moment de la
DCPT-EC et surface corporelle. L’échantillon est composé de 56% (n=93) d’hommes et 44%
(n=72) femmes. Deux-tiers de la population avaient un VU de type gauche (67%, n=111) et
un tiers avait un VU de type droit (32%, n=52). Un tiers des patients avaient une anatomie de
type atrésie tricuspide (31%, n=52), 15% (n=23) avaient une anatomie de type ventricule a
double entrée (VDE). Les autres types d’anatomie étaient répartis de maniére équitable. On
remarque que 10% (n=17) des patients avaient un syndrome d’hypoplasie du cceur gauche.
L’age moyen au moment de la DCPT-EC était de 10,2 + 6,4 ans (2,2 — 34), avec deux pics de

fréquence : 4 ans et 13 ans (figure 1). La moyenne de la surface corporelle 1,04 + 0,4 m®.
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Tableau 4 : Données démographiques individuelles (n=165)

Variables catégoriques

Sexe

Type de ventricule unique

Type d’anatomie cardiaque

Variables continues

Age au moment de la DCPT-EC

Surface corporelle (Dubois)

Délai étape 2 / étape 3

Homme

Femme

VG

VD

VU indéterminé

Atrésie Tricuspide

Atrésie pulmonaire sans CIV
VD a double issue
Ventricule a double entrée
TGV-CIV-SP-Straddling*
Canal AV déséquilibré
Hypoplasie du cceur gauche

Autres

an

2
m

an

Nombre (proportion)
93 (56%)
72 (72%)
111 (67%)
52 (32%))
2 (1%)
52 (31%)
12 (7%)
8 (5%)
23 (24%)
14 (8%)
12 (7%)
17 (10%)
20 (12%)
Moyenne + écart-type
10,2 + 6,4 (2,2 - 33,8)
1,04 £ 0,4
6,3 +3,7 (0,6 — 20)

* : Transposition des gros vaisseaux — Communication Inter-Ventriculaire — Sténose Pulmonaire — straddling de la valve AV

0,12 +

Fréquence
=}
(e
(o)
1
T

0,04 +

0,02 +

Figure 1 : Distribution Age /DCPT
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2) Données préopératoires

Les données du bilan préopératoire recueillies sont exprimées dans le tableau 5. Elles
avaient pour but d’évaluer les critéres de faisabilité de la DCPT-EC.

Au moment de la DCPT-EC, la fonction cardiaque globale des patients était
globalement évaluée comme « bonne» (92%, n=141). La grande majorit¢ des patients
n’avaient pas de fuite des valves atrio-ventriculaires ou une fuite minime (74,5% et 16%,
n=113 et n=24). Egalement, 88% (n=145) ne présentaient pas d’anomaliec du rythme
cardiaque au moment de la chirurgie. La description de ces anomalies a été réalisée (cf. infra).
Un nombre élevé de patients (62,5%, n=103) avait un flux pulmonaire additionnel avant la
DCPT. 34 patients (20%) ont bénéfici¢ d’embolisation de collatérales au cours du
cathétérisme préopératoire. La pression artérielle pulmonaire moyenne était de 12,37 + 2,7
mmHg, I'index de Nakata était de 2655 + 134,5 mm?/m’ en moyenne. La pression
télédiastolique du VU était de 9,4 + 3,2 mmHg en moyenne. La saturation artérielle

périphérique était de 81,2 + 5,3% et ’hémoglobinémie préopératoire était de 17,2 + 1,9 g/dl.
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Tableau 5 : Données préopératoires (n=165)
Variables catégoriques

Fonction cardiaque globale

Fuites des valves atrio-ventriculaires

Présence d’anomalie du rythme cardiaque

Présence de flux pulmonaire additionnel

Embolisation de collatérales

Variables continues
PAP moyenne

Index de Nakata
PTDVU

Saturation périphérique

Hémoglobinémie

Bonne fonction
Fonction modérément altérée
Fonction altérée
Absence de fuite
Fuite minime
Fuite modérée
Fuite severe

Oui

Non

Oui

Non

Oui

Non

mmHg
mm’/m’
mmHg
%

g/dl

Nombre (proportion)
141 (92%)

11 (7,5%)

1 (0,5%)

113 (74,5%)

24 (16%)

11 (7%)

4 (2,5%)

20 (12%)

145 (88%)

103 (62,5%)

62 (37,5%)

34 (20%)

131 (80%)

Moyenne + écart-type
12,37 +2,7

265,54+ 134,5

9,4 +£32

81,2+5,3

172+1,9

3) Données opératoires

Les données opératoires concernent la technique chirurgicale ainsi que les gestes

associés : durée de circulation extracorporelle (CEC), nécessité de réaliser un clampage

aortique et sa durée, diamétre du tube mis en place, réalisation d’une fenestration du tube,

suppression de la voie antérograde, réalisation de gestes associés. Elles sont recueillies dans le

tableau 6. La durée de CEC était de 130+ 50,5 minutes. 55% (n=90) des patients ont

nécessité un clampage aortique et une cardioplégie, la durée de clampage était de 38,4 + 29,2

minutes. Une fenestration a été réalisée dans 70,5% (n=116) des cas. Lorsqu’une voie

antérograde était encore perméable, elle a été déconnectée dans 86% (n=79) des cas.
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Tableau 6 : Données opératoires (n=165)

Durée de CEC (min) 130 £ 50,54
Clampage Oui 75 (45%)
Non 90 (55%)
Durée de clampage aortique (min) 38,4 +£29,2
Fenestration Oui 116 (70,5%)
Non 49 (29,5%)
Suppression voie antérograde Oui 79 (86%)
Non 13 (14%)

Gestes associés
Déconnexion tronc artériel pulmonaire 73 (44%)
Ligature shunt systémico-pulmonaire 17 (10%)
Plastie artérielle pulmonaire 31 (19%)
Plastie valvulaire AV 8 (5%)
Elargissement CIA 6 (4%)
Ligature de collatérales aorto-pulmonaires 1 (1%)
Elargissement CIV 3 (2%)
Résection de membrane sous-aortique 1 (1%)
Gestes concernant valve aortique 2 (1,5%)
Mise en place d’un pace-maker épicardique 2 (1,5%)
Ré-intervention pour fenestration 2 (1,5%)

4) Données post-opératoires

Le tableau 7 regroupe les données post-opératoires immédiates. Elles concernent les
patients durant leur hospitalisation. Les complications post-opératoires sont classifiées en
fonction de leur sévérité et des thérapeutiques mises en ceuvre pour y répondre. Les différents
grades de complications sont représentés dans le tableau 3. Le délai d’extubation était de 1,6
+ 8,3 jours, la durée du séjour en réanimation était de 4,9 + 8,9 jours. La durée de drainage
pleural était de 11 £ 9,5 jours et la durée d’hospitalisation était de 19,6 + 12,2 jours. Plus de la
moitié des patients (56%, n=93) n’ont eu aucune complication postopératoire. 26% (n=43) ont
eu des complications n’impliquant pas de procédure chirurgicale ou interventionnelle. 8%
(n=13) ont eu des complications nécessitant une prise en charge en réanimation (séjour

prolongé¢ ou ré-admission). 3 patients (1,8%) sont décédés durant leur hospitalisation.
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Tableau 7 : Evolution post-opératoire
Délai d’extubation (jours) 1,6 £8,3
Durée du séjour en réanimation (jours) 49+89
Durée de drainage thoracique (jours) 11+£9,5
Durée d’hospitalisation (jours) 19,6 £ 12,2
Complications post-opératoires Grade 0 93 (56%)
Grade 1 25 (15%)
Grade 2 18 (11%)
Grade 3 13 (8%)
3a 2 (1%)
3b 11 (7%)
Grade 4 13 (8%)
4a 4 (2%)
4b 9 (6%)
Grade 5 3 (2%)

5) Evolution a distance

Le suivi moyen de I’échantillon est de 4,57 £ 3,51 ans (2mois — 14,7 ans). Quatre
patients ont été perdus de vue. Durant cette période de suivi, 4 patients sont décédés (cf.
infra). Lors de la derniére consultation chez le cardiologue, 86% (n=130) des patients avaient
un excellent statut fonctionnel (NYHA 1), 12% (n=18) des patients étaient essoufflés a
I’effort (NYHA 2) et 2% (n=3) des patients étaient essoufflés aux petits efforts (NYHA 3).
Aucun patient n’était en stade NYHA 4. La saturation artérielle périphérique moyenne était de
95,6 = 3,2%. 153 patients (92%) avaient une fonction cardiaque évaluée comme « bonne », 11
patients (6%) avaient une fonction cardiaque modérément altérée et 1 patient (0,05%) patient
avait une fonction cardiaque globalement altérée. 75% (n=112) des patients n’avaient pas de
fuite des valves atrio-ventriculaires, a la derni¢re consultation. 21% (n=32) d’entre eux
avaient une fuite minime et 4% (n=6) avaient une fuite modérée des valves AV. Aucun
patient n’avait de fuite sévére sur les valves AV. Sur le plan rythmique, 90% (n=141) des
patients étaient en rythme sinusal et 10% (n=15) avaient des anomalies du rythme cardiaque.

Ces données sont décrites dans le tableau 8.
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Tableau 8 : Données du suivi a distance

Statut fonctionnel NYHA NYHA 1 130 (86%)
NYHA 2 18 (12%)

NYHA 3 3 (2%)

NYHA 4 0

Fuites valvulaires AV Absence de fuite 112 (75%)
Minime 32 (21%)

Modérée 6 (4%)

Sévere 0

Présence d’arythmie cardiaque Oui 15 (10%)
Non 141 (90%)

Saturation périphérique % 95,6 £3,2

B. Etude de la mortalité

La mortalité hospitaliere définie comme la mortalité avant de sortie de I’hopital était de
1,8% (3 patients) et la mortalité dans le suivi était de 2,5% (4 patients) avec un recul moyen
de 4,5 ans. Aucun facteur préopératoire ou post-opératoire n’est apparu associ¢ avec la
mortalité. L’analyse de la survie a été réalisée par la méthode de Kaplan-Meier. La survie

cumulée a 14,7 ans est de 92,7% (IC : 86,8 - 98,6) (figure 2).

Durant la période hospitalicre, trois patients sont décédés.

Un patient est décédé suite a une médiastinite. Il a avait un VG a double entrée et sténose
pulmonaire serrée. Il a bénéficié d’un Blalock-Taussig modifié droit a 1’age de 4 ans, d’une
DCPP bilatérale a 14 ans et d’'une DCPT a I’age de 19 ans. Le bilan préopératoire était
satisfaisant. Il a fait une défaillance cardiaque au premier jour post-opératoire qui a poussé a
remettre le patient au bloc opératoire pour réaliser une fenestration et une déconnexion du
tronc artériel pulmonaire. Les suites ont été simples sur le plan cardiologique mais une
médiastinite s’est déclarée. Il est décédé dans les suites de celle-ci.

Un patient est décédé apres une pleuro-pneumopathie sévere qui a entrainé de nombreuses
complications dont la thrombose du conduit extracardiaque. Il avait un canal atrio-
ventriculaire déséquilibré aux dépends du VD dans un contexte de trisomie 21. Il avait
bénéfici¢ d’un cerclage du tronc de I’artére pulmonaire en période néo-natale, puis d’une
DCPP a I’age de 3 ans avec déconnexion du tronc artériel pulmonaire. Le bilan avant DCPT
¢tait favorable. Il a bénéficié d’une DCPT a I’age de 4 ans et demi. Les suites ont été
compliquées sur le plan pulmonaire avec un syndrome de détresse respiratoire aigue en

réanimation puis d’épanchements pleuraux récidivants drainés chirurgicalement. Ces
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infections ont favorisé 1’apparition de thromboses des veines sus-hépatiques et du conduit
extra-cardiaque qui ont nécessité une thrombolyse intra-veineuse. Puis les épanchements ont
récidivé et se sont compliqués d’une pleurésie purulente et une décompensation respiratoire
dont il est décédé.

Un patient est décédé dans les suites d’un accident vasculaire cérébral ischémique massif. 1l
avait une transposition des gros vaisseaux avec ventricule droit a double issue, une large CIV
et une hypoplasie de 1’arche aortique. Il a bénéficié d’une intervention de Norwood-Blalock
en période néonatale, puis d’une DCPP a 8 mois. Le bilan préopératoire était favorable a une
DCPT dont il a bénéfici¢ a I’age de 2 ans et 8 mois. Il a fait un accident vasculaire cérébral

ischémique massif en période péri-opératoire dont il est décédé.

Au cours du suivi, quatre patients sont décédés.

Un patient est décédé quelques mois aprés son intervention, il avait bénéficié d’une
transplantation cardiaque apres 1’échec de sa DCPT a court terme. Il avait un syndrome
d’hypoplasie du cceur gauche avec une insuffisance tricuspide sévere. Il a bénéficié d’une
intervention de Norwood-Sano en période néonatale puis d’'une DCPP a 4 mois. Le bilan
avant DCPT montrait une bonne fonction cardiaque avec une fuite de la valve AV séveére et
de petites artéres pulmonaires (Nakata : 110 mm*/m?). Il a bénéficié¢ d’une DCPT a I’age de 3
ans et demi avec des suites immédiates simples. Quelques mois plus tard, devant un échec du
montage de Fontan, une insuffisance cardiaque sévére, une désaturation importante et un
tableau d’anasarque, il a bénéficié d’une transplantation cardiaque. Les suites ont été bonnes
sur le plan chirurgical mais il a déclaré¢ un lymphome EBV-induit. Il est décéd¢ des
complications du traitement du lymphome.

Un patient est décédé quatre ans apres sa DCPT, a I’age de 33 ans, des suites d’un choc
septique du a une érysipele. Il avait un VU a double entrée, une L-transposition des gros
vaisseaux et une coarctation. A I’age de 5 mois, il a bénéficié d’un cerclage du tronc de
I’artére pulmonaire puis d’un DCPP a I’dge de 19 ans. La DCPT a été faite a ’age de 33 ans
avec un résultat satisfaisant.

Un patient est décédé par mort subite a 1’age de 18 ans, 7 ans aprés son intervention. Il avait
un VU de type droit avec transposition des gros vaisseaux, sténose pulmonaire, CIV, retour
veineux pulmonaire anormal (RVPA). Il a bénéfici¢ d’une DCPP avec cure de RVPA a I’age
de 6 ans. Le bilan avant DCPT montrait une fonction cardiaque altérée avec une insuffisance
sévere de la valve AV. La DCPT s’est bien déroulée avec des suites simples. Il a été perdu de
vue (polynésie francaise) et a recontacté¢ 1’équipe médicale pour des palpitations avec une

suspicion de tachycardie supra-ventriculaire. Il devait étre revu en consultation pour un bilan
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d’anomalies rythmiques avec une éventuelle ablation de ses anomalies supra-ventriculaire. I1
est décéd¢é d’une mort subite avant la prise en charge.
Une patiente est décédée 9 ans apreés sa DCPT, a I’age de 14 ans, d’un accident de la voie

publique.

Figure 2 : Survie cumulée

Pourcentage de survie

110 48 13 3

0 2 4 6 8 10 12 14 16

Années apres DCPT-EC

C. Etude du statut fonctionnel a distance

Le statut fonctionnel a distance a été évalué par la classification NYHA lors de la
derniére consultation. L’échantillon a été séparé en 2 groupes : NYHA 1 (groupe 1) et NYHA
> 2 (groupe 2). Sur 165 patients opérés, 4 ont été perdus de vue, 3 sont décédés durant leur
hospitalisation. Sur les 159 patients restants, le groupe 1 était composé de 134 patients (84%)
et le groupe 2 de 25 patients (16%). L’ensemble des résultats de 1’analyse univariée est
reporté dans le tableau 9. Les ventricules uniques de type gauche étaient significativement
associés avec un meilleur statut fonctionnel a distance (p=0,04). Une meilleure fonction
ventriculaire est associée avec un meilleur statut NYHA a distance (p < 0,001). Les patients
du groupe 1 étaient plus jeunes (9,7 + 5,8 ans) que les patients du groupe 2 (13,3 £+ 8,3 ans)
sans différence significative. Concernant la période post-opératoire, le délai d’extubation était
inférieur dans le groupe 1 (0,9 £ 4,5 jours) contre 5,3 + 18,8 jours dans le groupe 2 (p=0,03).
La durée du sé€jour en réanimation était inférieure dans le groupe 1 (4,1 £ 5,2 jours) comparée
au groupe 2 (10,2 £ 19,3 jours) (p=0,01). La durée de drainage thoracique dans le groupe 1

¢taient inférieure au groupe 2 (10,4 + 5,8 jours contre 15,1 + 20,6 jours). La durée
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d’hospitalisation pour le groupe 1 (18,3 + 8,2 jours) étaient inférieures au groupe 2 (26,5 +

24,1 jours). Ces deux derniers résultats n’étaient pas statistiquement significatifs.

Tableau 9 : Analyse des résultats concernant le statut NYHA a distance

Variable Groupe 1 (n=134) Groupe 2 (n=25)
Type de VU
VG 95 (70%) 11 (44%)
VD 37 (28%) 13 (52%)
VUl 1 (1%) 1 (4%)
Fonction VU préopératoire
Fonction altérée 1 (1%) 0
Fonction modérement altérée 10 (8%) 1 (5%)
Bonne fonction 112 (91%) 23 (95%)
Fuite valve AV préopératoire
Pas de fuite 92 (75%) 18 (75%)
Fuite minime 20 (16%) 2 (8%)
Fuite modérée 8 (7%) 2 (8%)
Fuite sévere 2 (2%) 2 (8%)
Index Nakata (mm*/m?) 266 + 127 286 + 183
Diamétre Tube (mm) 20 20
Age DCPT (an) 9,7+5,8 13,3+38,3
Présence flux additionnel préop
Oui 83 (62%) 17 (68%)
Non 50 (38%) 8 (32%)
Délai stage 2 — stage 3 (an) 6,3+34 6,8 +5,1
Fenestration
Oui 91 (67%) 19 (78%)
Non 45 (33%) 6 (22%)
Durée de CEC (min) 126 + 42 152 + 80
Complications post-opératoires
0 81 (61%) 11 (44%)
1 19 (14%) 6 (24%)
2 12 (9%) 6 (24%)
3 12 (9%) 0
4 10 (7%) 2 (8%)
Délai d’extubation (jours) 0,9+4,5 5,3 +18,8
Durée de séjour en réanimation 41+5,2 10,2+ 19,3
Durée de drainage thoracique 10,4 + 5,8 15,1 +£20,6
Durée d’hospitalisation (jours) 18,3+ 8,2 26,5 £24,1
Fonction VU suivi
Fonction altéree 0 1 (4%)
Fonction modérément altérée 6 (5%) 5 (20%)
Bonne fonction 127 (95%) 19 (76%)
Fuite valve AV suivi
Pas de fuite 96 (73%) 16 (80%)
Fuite minime 29 (22%) 3 (15%)
Fuite modérée 5 (5%) 1 (5%)
Fuite sévere 0 0
Arythmie suivi
Oui 11 (8%) 4 (19%)
Non 122 (92%) 18 (81%)

Résultats
p=0,04

NS

NS

NS
NS
NS
NS

NS

NS

NS
NS

p=0,03
p=0,01
NS

NS
<0001

NS

NS

D. Etudes des facteurs préopératoires en lien avec la morbidité post-opératoire

1) Etude des résultats en fonction du type de ventricule unique
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Parmi 165 patients opérés, 111 avaient un VU de type gauche (67%) et 52 un VU de
type droit (31%). Dans le bilan préopératoire, il n’y avait aucune différence significative entre
les deux groupes en dehors de 1’index de Nakata qui était supérieur dans le groupe VG (280,9
+ 140,7 mm?*/m?) comparé au groupe VD (242,2 + 18,4 mm*/m®) (p=0,042). Il n’y avait pas
de différence significative entre les deux groupes concernant les complications et les
marqueurs de morbidité post-opératoire. Le statut fonctionnel a distance était
significativement meilleur dans le groupe VG comparée au groupe VD, alors que la fonction

ventriculaire est similaire.
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Tableau 10 : Résultats en fonction du type de ventricule unique

Variable
NYHA préopératoire

1
2
3
4

Fonction VU préopératoire
Altérée
Modérément altérée
Bonne

Fuite valve AV préopératoire
Pas de fuite
Fuite minime
Fuite modérée
Fuite sévere
PAPm préopératoire (mmHg)
Index Nakata (mm*/m?)
PTDVU préopératoire (mmHg)
Embolisation pré-op de collatérales

Oui
Non
Saturation préopératoire
Age DCPT (an)
Présence de flux additionnels
Oui
Non
Délai étape 2 — 3 (an)
Fenestration
Oui
Non
Complications
0
1
2
3
4
5
Délai d’extubation (jours)
Durée de réanimation (jours)
Durée de drainage (jours)
Durée hosptitalisation (jours)
NYHA a distance
1
2
3
4
Fonction VU a distance
Altérée
Modérément altérée
Bonne

VU de type GAUCHE

(n=111)

8 (8%)

56 (56%)

36 (36%)
0

92 (92%)
6 (6%)
1 (1%)

75 (15%)
18 (18%)
3 (4%)

2 (2%)
12,21 £2,7
280,9 + 140,7
9,3+3,2

20 (18%)
91 (82%)
81,6455
10,4 = 6,38

75 (67%)
36 (33%)
6,4+3,7

73 (65%)
38 (35%)

54 (53%)
19 (19%)
10 (10%)
9 (8%)
7 (7%)
2 (2%)
1,55+9
4,5+9,3
10,8+ 11,5
19,3 +12

94 (89%)
9 (10%)
1 (1%)
0

0
7 (6%)
104 (94%)

VU de type DROIT
(n=52)

4 (8%)

27 (53%)

20 (39%)
0

47 (91%)
5 (9%)
0

36 (69%)
6 (11%)
8 (15%)

2 (5%)
12.5+2.5
2422+ 18,4
92+3,1

15 (28%)
37 (72%)
80,5 + 4,6
9,3+5,9

40 (76%)
12 (24%)
584372

40 (76%)
12 (24%)

29 (56%)
6 (12%)
8 (15%)
4 (7%)

6 (12%)
1 (2%)
1,7+ 6,8
5,8+8,2

11,3+5.4

20,6 £ 12,5

36 (76%)
9 (19%)
2 (5%)

0

1 (2%)
4 (8%)
47 (90%)

2) Résultats en fonction de I’age lors de la DCPT-EC

Résultat

NS

NS

NS

NS
p=0,042
NS
NS

NS
NS
NS

NS
NS

NS

NS
NS
NS
NS
p=0,019

NS

Nous avons réparti 1’échantillon en deux groupes en fonction de I’age au moment de la

DCPT : groupe 1 (age inférieur a 10 ans) et groupe 2 (age supérieur a 10 ans). Le groupe 1
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¢tait composé de 94 patients (57%) et le groupe 2 de 71 patients (43%). L’ensemble des
résultats est reporté dans le tableau 11. Dans le bilan préopératoire, le statut NYHA et la
fonction ventriculaire étaient significativement meilleurs dans le groupe 1 comparés au
groupe 2. La présence de flux additionnels était plus importante dans le groupe 2 (84%) par
rapport au groupe 1 (46%) (p<0,001). La durée de CEC était significativement inférieure dans
le groupe 1 (120 + 38,4 minutes) comparée au groupe 2 (145 £ 62 minutes) (p=0,03). Le
nombre de patients nécessitant un clampage aortique et un arrét cardiaque était inférieur dans
le groupe 1 (56%) par rapport au groupe 2 (62%) (p=0,01). Dans la période post-opératoire,
seule la durée du séjour en réanimation différait dans les groupes : 4,1 + 4,9 jours dans le
groupe 1 et 6,0 + 12,4 jours dans le groupe 2 (p=0,02). A distance, le statut fonctionnel
NYHA était significativement meilleur dans le groupe 1 (92% des patients NYHA 1) que
dans le groupe 2 (78% des patients en NYHA 1) (p=0,012). De plus, 1’évaluation de la
fonction des valves AV a distance montrait moins de fuites dans le groupe 1 que dans le

groupe 2 (p=0,02).
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Tableau 11 : Résultats en fonction de I’age
Age <10 ans (n=94)

Variable
Type de VU

VG
VD

Fonction VU pré-op
Altérée
Modérément alterée
Bonne

Fuite valve AV pré-op
Absence de fuite
Fuite minime
Fuite modeérée
Fuite sévere
NYHA class pré-op

N W N~

PAP moyenne (mmHg)

PTDVU pré-op (mmHg)

Index Nakata (mm2/m2)
Saturation pré-op

Embolisation pré-op de collatérales

Oui
Non
Flux additionnels pré-op
Oui
Non
Diamétre Tube
Durée de CEC
Clampage aortique
Oui
Non
Délai étape 2 — étape 3 (an)
Délai extubation (jours)
Durée réanimation (jours)
Durée drainage (jours)
Durée hospitalisation (jours)
Complications post-opératoires
Grade 0
Grade 1
Grade 2
Grade 3
Grade 4
Grade 5
NYHA a distance
1
2
3
4
Fonction VU a distance
Altérée
Modérément altérée
Bonne

Fuite valve AV a distance
Absence de fuite
Fuite minime
Fuite moderée
Fuite sévere

61 (65%)
33 (35%)

0
4 (5%)
86 (85%)

71 (79%)
12 (13%)
5 (6%)
2 (2%)

9 (11%)
55 (63%)
23 (26%)
0
12,3+2.6
9,3+3,1

260,5 + 1282

81,6 £5,0

26 (27%)
68 (63%)

43 (46%)
51 (54%)
18,5+1,3
120 + 38,4

40 (56%)
31 (44%)
44+1,6
0,8 +2,1
4,1+49
10,6 £ 6,2
18,3+ 8,1

56 (59%)
10 (11%)
10 (11%)
10 (11%)
5 (5%)
3 (3%)

78 (92%)
51 (6%)
1 (2%)
0

1 (1%)
3 (4%)
90 (95%)

66 (80%)
17 (20%)
0
0

Age > 10 ans (n=71)

50 (70%)
19 (30%)

1 (2%)
7 (11%)
55 (87%)

42 (68%)
12 (20%)
6 (9%)
2 (3%)

3 (5%)
30 (45%)
33 (50%)

0
12,4£2.8
9,3 +3,1

273 £ 1443
80,6 £5,5

10 (14%)
61 (86%)

60 (84%)
11 (16%)
20,5+ 1,4
145 + 62

35 (62%)

59 (38%)

8,7+42

2,5+12.4
6,0+ 12,4
11,5+£12,8
21,2 £15,7

37 (52%)
15 (21%)
8 (11%)
3 (5%)
8 (11%)
0

52 (78%)
13 (20%)
2 (2%)
0

0
8 (11%)
63 (89%)

46 (69%)
15 (22%)
6 (9%)
0

Résultat

NS

p=0,04

NS

p=0,002

NS
NS
NS
NS
p=0,036

p < 0,001

p<0,001
p=0,003
p=0,01

<0001
NS
p=0,02
NS

NS

NS

p=0,012

NS

p=0,024
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3) Résultats en fonction de la présence de flux additionnels au moment de la

DCPT-EC

La présence d’un flux additionnel se caractérise par la perméabilit¢ d’un shunt
systémico-pulmonaire (flux rétrograde) ou par la présence d’un flux antérograde pulsatile
dans le tronc de I’artére pulmonaire ou les deux. Le groupe 1 sans flux additionnel au moment
de la DCPT-EC comptait 62 patients (38%). Le groupe 2 (présence de flux additionnel)
comptait 103 patients (62%). L’ensemble des résultats est présenté dans le tableau 12. La
répartition des VU de type gauche et droit ne différait pas dans les groupes 1 et 2 ainsi que
leur statut fonctionnel et leur fonction cardiaque préopératoires. Les patients du groupe 1 (6,9
+ 4,7 ans) étaient significativement plus jeunes que dans le groupe 2 (12,2 + 6,4 ans) (p <
0,001). Dans le groupe 1, la PAP moyenne était significativement inférieure (11,8 + 2,6
mmHg) comparée au groupe 2 (12,7 + 2,7 mmHg) (p=0,04). Les patients du groupe 2 avaient
des artéres pulmonaires de plus gros calibre (Nakata : 286,2 + 146,0 mm?*/m?) par rapport au
groupe 1 (Nakata : 233,4 + 108,0 mm*/m”) (p=0,02). Concernant la période post-opératoire,
les marqueurs de morbidité hospitaliere ne différaient pas dans les deux groupes. Dans le
suivi, le statut fonctionnel NYHA n’était pas différent statistiquement dans les deux groupes.
La fonction ventriculaire a une tendance a étre moins bonne dans le groupe ave flux
additionnels mais de manicére non significative. Il n’y a pas de différence concernant la

fonction des valves atrio-ventriculaires a distance.
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Tableau 12 : Résultats pour la présence de flux additionnels

Variables
Type de VU

VG
VD

Fonction VU pré-op
Alterée
Modérement altérée
Bonne

Fuite valve AV pré-op
Absence de fuite
Fuite minime
Fuite modérée
Fuite sévere
NYHA class pré-op

AN W~

Age DCPT (an)

PAP moyenne (mmHg)

PTDVU pré-op (mmHg)

Index Nakata (mm*/m?)

Saturation pré-op

Embolisation pré-op de collatérales

Oui
Non
Fenestration
Oui
Non
Durée de CEC
Clampage aortique
Oui
Non

Délai étape 2 — étape 3 (an)

Délai extubation (jours)

Durée réanimation (jours)

Durée drainage (jours)

Durée hospitalisation (jours)

Complications post-opératoires
Grade 0
Grade 1
Grade 2
Grade 3
Grade 4
Grade 5

NYHA a distance

AN W N~

Fonction VU a distance

Alterée
Modérement altérée
Bonne

Fuite valve AV a distance
Absence de fuite
Fuite minime
Fuite moderée
Fuite sévere

Flux additionnels — (n=62)

38 (61%)
24 (39%)

0
4 (%)
58 (93%)

48 (77%)
8 (13%)
3 (5%)
3 (5%)

4 (7%)
39 (65%)
17 (28%)
0
6,9 £4,7
11,8 +£2.6
9,5+3,1
233,4+108,0
81,0+5,9

19 (30%)
43 (70%)

48 (78%)
14 (22%)
126,2 + 58,8

16 (26%)
46 (76%)
5,1£25
0,7+1,9
3,7+3,7
10,7 £ 6,5
17,6 £ 8,1

38 (61%)
7 (11%)
6 (10%)
5 (8%)
3 (5%)
3 (5%)

49 (92%)
3 (6%)
1 (2%)

0

0
2 (3%)
60 (97%)

40 (75%)
13 (25%)
0
0

Flux additionnels + (n=103)

73 (72%)
28 (28%)

1 (1%)
7 (7%)
83 (92%)

65 (72%)
16 (18%)
8 (9%)
1 (1%)

8 (9%)
46 (49%)
39 (42%)

0
12,2+ 6,4
12,7+2,7
9,3+3,1

286,2 + 146,0
81,3+4,9

17 (16%)
86 (84%

68 (66%)
35 (34%)
132,6 + 44,2

44 (43%)
59 (57%)
7,0 £ 4,0
2,1+104
56109
112+11,0
20,7+ 13,7

55 (53%)
18 (17%)
12 (12%)
8 (8%)
10 (10%)
0

81 (82%)
15 (15%)
2 (3%)
0

1 (1%)
15 (15%)
2 (3%)

72 (74%)
19 (19%)
6 (7%)
0

Résultats
NS

NS

NS

NS

p<0,001
NS
p=0,02

NS
p=0,03

NS

NS
p < 0,001

p=0,002

NS
NS
NS
NS

NS

NS

NS
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4) Résultats combinés pour I’age et la présence de flux additionnels

Nous avons regroupé les patients 4gés de moins de 10 ans et sans flux additionnels
pulmonaires préopératoires (groupe 1 avec 51 patients) et les patients agés de plus de 10 ans
avec flux additionnels pulmonaires préopératoire (groupe 2 avec 60 patients). Nous avons
comparé ces deux groupes pour le bilan préopératoire et les résultats a court et moyen terme.
Les résultats sont regroupés dans le tableau 13. On constate que le statut NYHA préopératoire
¢était meilleur dans le groupe 1. Le calibre des artéres pulmonaires était supérieur dans le
groupe 2 mais sans différence significative. Le groupe 2 a nécessité plus souvent un clampage
aortique et la durée de CEC était plus longue. Concernant la période post-opératoire, le délai
d’extubation et les durées de réanimation, de drainage et d’hospitalisation étaient plus courts
pour le groupe 1 avec une différence significative pour le a durée du sé¢jour en réanimation. A
distance, la fonction VU et le stade NYHA ¢taient meilleurs dans le groupe 1 mais sans

différence significative (p=0,06).
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Tableau 13 : Analyse combinée des résultats pour I’age et la présence de flux additionnels préopératoires

Variable Age < 10ans ; Flux add — (n=51) Age > 10ans ; Flux add + (n=60) Résultats
Groupe 1 Groupe 2
NYHA préopératoire p=0,008
1 3 (6%) 2 (3%)
2 35 (71%) 26 (47%)
3 11 (23%) 27 (50%)
4 0
Fonction VU préopératoire NS
Bonne 49 (96%) 46 (88%)
Modérément altérée 2 (4%) 5 (10%)
Altérée 0 1 (2%)
PAP moyenne (mmHg) 11,7£2,5 12,5 £2,8 NS
Index Nakata (mm*/m?) 238,5+115,5 285,7+153,1 NS
Durée de CEC (min) 115+ 36 138 + 46 p=0,003
Clampage aortique p<0,001
Oui 9 (17%) 33 (55%)
Non 42 (83%) 27 (45%)
Complications
Grade 0 33 (65%) 32 (53%)
Grade 1 3 (6%) 11 (18%)
Grade 2 5 (10%) 7 (12%)
Grade 3 5 (10%) 3 (5%)
Grade 4 2 (3%) 7 (12%)
Grade 5 3 (6%) 0
Délai extubation (jours) 0,6 £1,1 2,8+13,4 NS
Durée séjour réanimation (jours) 34+34 6,2 +13,3 p=0,03
Durée drainage thoracique (jours) 10,7+ 6,9 11,6 +£ 13,9 NS
Durée hospitalisation (jours) 17,6 £ 8,3 21,9+ 16,7 NS
Fonction VU a distance NS (p=0,06)
Bonne 50 (98%) 53 (88%)
Modérément altérée 1 (2%) 7 (12%)
Altérée 0 0
NYHA a distance NS (p=0,06)
1 39 (91%) 42 (73%)
2 3 (7%) 13 (23%)
3 1 2%) 2 (4%)
4 0 0
Suivi moyen (ans) 34+33 5,6 £3,0 p=0,008

5) Etude de la fenestration du conduit extracardiaque

Sur 165 DCPT-EC, 116 (70,3%) ont été fenétrées. L’ensemble des résultats est reporté dans le

tableau 14. Le type de VU, leur fonction cardiaque et leur statut fonctionnel préopératoires

n’étaient significativement pas différents. La pression artérielle pulmonaire moyenne

préopératoire était significativement plus haute dans le groupe « fenestration » (12,8 + 2,5

mmHg) que dans le groupe « sans fenestration » (11,3 £ 2,8 mmHg) (p=0,001). Les patients

du groupe « fenestration » étaient plus jeunes (9,6 £ 6,3 ans) que les patients sans fenestration

(11,5 £ 6,3 ans) (p=0,02). Il n’y avait pas de différence significative concernant la morbidité

post-opératoire et dans le suivi a distance entre les groupes avec et sans fenestration.
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Tableau 14 : Fenestration chirurgicale du conduit extra-cardiaque
Pas de fenestration (n=49)

Variable
Type de VU
VG
VD
Fonction VU préopératoire
Altérée
Modérément altérée
Bonne
Fuite valve AV préopératoire
Absence de fuite

Fuite minime
Fuite moderée
Fuite sévere
NYHA class préopératoire

AN W~

PAP moyenne (mmHg)

PTDVU pré-op (mmHg)

Index Nakata (mm*/m?)

Saturation préopératoire (%)

Age DCPT (an)

Flux additionnels préopératoires

Oui
Non

Délai étape 2 — étape 3 (an)

Délai extubation (jours)

Durée réanimation (jours)

Durée drainage (jours)

Durée hospitalisation (jours)

Complications post-opératoires
Grade 0
Grade 1
Grade 2
Grade 3
Grade 4
Grade 5

NYHA a distance

N W N~

Fonction VU a distance
Alterée
Modérément altérée
Bonne

6) Résultats en fonction de la présence et de I’embolisation de collatérales

36 (75%)
12 (25%)

0
4 (8%)
44 (92%)

37 (77%)
8 (16%)
3 (6%)

0

4 (9%)
21 (48%)
19 (43%)
0
11,3+2.8
10,1 +£3,6
272,1 +146,3
81+5,1
11,5+6,3

35 (72%)
14 (28%)
7,3+4,0
1,7+ 7,1
48+17,3
10,8 £ 5,6
20,0 +£9,2

27 (55%)
9 (18%)
3 (6%)
5 (10%)
5 (10%)

0

42 (89%)
5 (11%)
0
0

0
4 (8%)
45 (92%)

Fenestration (n=116)

75 (65%)
40 (35%)

1 (1%)
7 (7%)
97 (92%)

76 (73%)
16 (15%)
8 (8%)
4 (4%)

8 (7%)
64 (58%)
37 (35%)

0
12,8 £2,5
9,0+£29
262,5 +129,7

81242
9,6 £6,3

68 (59%)
48 (41%)
5,8+3,5
1,5+8,8
5,0+9,6
11,1 +10,8
19,4+ 13,2

66 (56%)

16 (13%)

15 (13%)
8 (7%)
8 (7%)
3 (2%)

88 (84%)
13 (13%)
3 (3%)
0

1 (1%)
7 (7%)
108 (92%)

Résultats

NS

NS

NS

NS

p=0,001
NS
NS
NS
p=0,02

NS

p=0,018
NS
NS
NS
NS
NS

NS

NS

Ces embolisations ont eu lieu pendant le cathétérisme préopératoire. Parmi les 165

patients, 127 n’avaient pas de collatérales décrites au cathétérisme (77%), et 38 patients

avaient des collatérales (33%). Parmi ces 38 patients, 34 ont bénéfici¢ d’embolisation de ces

collatérales. Pour les 4 autres, I’embolisation n’a pas été réalisée soit par choix (2), soit par

impossibilité technique (2). L’ensemble des résultats est reporté dans le tableau 15. Dans le
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bilan préopératoire, il apparaissait que les patients avec des collatérales avaient une PAPm
supérieure (13,2 + 2,5 mmHg contre 12,1 £ 2,7 mmHg) (p=0,04). Dans le groupe de patients
embolisés, la saturation périphérique était supérieure (83,2 £ 4,6 % contre 80,5 = 5,4 %)
(p=0,001). Les patients avec des collatérales €taient plus jeunes (7,0 + 3,6 ans contre 11,1 £
6,7 ans ) (p<0,001). De plus, les patients ayant eu des collatérales embolisées avaient plus de
flux additionnels dans la circulation pulmonaire (47% contre 34%) (p=0,04). Leur statut
fonctionnel NYHA et leur fonction ventriculaire préopératoires n’étaient pas différents.
Concernant la période post-opératoire, la durée de réanimation était inférieure dans le groupe
avec embolisation (2,7 &+ 2,5 jours) par rapport au groupe sans embolisation (5,5 = 10,0 jours)
(p=0,018). La durée d’hospitalisation était aussi inférieure chez les patients avec des
collatérales embolisées (15,9 + 6,0 jours) comparée aux patients sans collatérales (20,5 +
13,2) (p=0,03). Il n’y avait pas de différence concernant le délai d’extubation et la durée de
drainage thoracique. A distance le statut fonctionnel NYHA et la fonction contractile du VU

ne différaient pas.
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Tableau 15 : Embolisation de collatérales

Variable Embolisation pré-op + (n=34)
Type de VU
VG 19 (54%)
VD 15 (36%)
Fonction VU pré-op
Altérée 0
Modérément altérée 4 (11%)
Bonne 30 (89%)
Fuite valve AV pré-op
Absence de fuite 25 (73%)
Fuite minime 5 (15%)
Fuite modeérée 3 (9%)
Fuite severe 1 (3%)
NYHA class pré-op
1 5 (15%)
2 18 (57%)
3 9 (28%)
4 0
PAP moyenne (mmHg) 132+25
PTDVU pré-op (mmHg) 9,2+2,6
Index Nakata (mm*/m?) 252,9+129,9
Saturation pré-op 83,2+ 4,6
Age DCPT (an) 7,0+£3,6
Délai étape 2 — étape 3 (an) 5,3+3,6
Présence de flux additionnels
Oui 16 (47 %)
Non 18 (53%)
Clampage
Oui 18 (51 %)
Non 17 (49%)
Fenestration
Oui 6 (18%)
Non 28 (82%)
Délai extubation (jours) 0,3+0,4
Durée réanimation (jours) 2,7+£2,5
Durée drainage (jours) 9,7+4,2
Durée hospitalisation (jours) 15,9+6,0
Complications post-opératoires
Grade 0 21 (62%)
Grade 1 4 (12%)
Grade 2 4 (12%)
Grade 3 3 (8%)
Grade 4 1 (3%)
Grade 5 1 (3%)
NYHA a distance
1 28 (93%)
2 2 (7%)
3 0
4 0
Fonction VU a distance
Altérée 0
Modérément altérée 2 (6%)
Bonne 32 (94%)

Embolisation pré-op — (n=127)

91 (73%)
34 (27%)

1 (1%)
7 (6%)
107 (93%)

86 (75%)
18 (16%)
7 (6%)
3 (3%)

7 (5%)
64 (55%)
46 (40%)

0
12,1 £2,7
9,4+33

267,9 £ 137,5

80,5+ 5,4
11,1 +6,7
6,5 + 1347

43 (34%)
84 (66%)

72 (55%)
58 (45%)

43 (34%)
84 (66%)

1,9+94
5,5+10,0
11,3+ 10,6
20,5+ 13,2

69 (54%)
21 (17%)
13 (10%)
10 (8%)
12 (9%)
2 (2%)

98 (83%)
16 (14%)
3 (3%)
0

1 (1%)
9 (7%)
117 (92%)

Résultats

NS

NS

NS

NS

p=0,04
NS

NS
p=0,001
p<0,001
p=0,02
p=0,04

NS

NS

NS
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7) Résultats en fonction des complications post-opératoires

Nous avons séparés les patients en 2 groupes. Le groupe 1 est composé de patients n’ayant
pas eu de complications ou des complication de grade 1 ou 2. Le groupe 2 est composé des
patients ayant eu une complication de grade 3 ou plus. Nous avons comparé pour les 2
groupes concernant les facteurs préopératoires et peropératoires ainsi que le suivi a distance.
Les résultats sont reportés dans le tableau 16. Le groupe 1 était composé de 136 patients
(82%) et le groupe 2 était composé de 29 patients (18%). Il n’est apparu aucun facteur
préopératoire ou peropératoire associé avec les complications post-opératoires. Les
complications post-opératoires sont bien associées avec les marqueurs de morbidité post-
opératoires (durée du séjour en réanimation, durée de drainage thoracique, durée
d’hospitalisation). A distance, il n’apparaissait pas de différence significative entre les deux

groupes.
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Tableau 16 : Résultats en fonction des complications

Variable Groupe 1 (n=136) Groupe 2 (n=29) Résultats
Type de VU NS
VG 93 (69%) 18 (63%)
VG 42 (31%) 10 (37%
Fonction VU préopératoire NS
Bonne 115 (91%) 26 (96%)
Modérément altérée 10 (8%) 1 (4%)
Altérée 1 (1%) 0
Présence de fuite valve AV préopératoire NS
Absence de fuite 93 (74%) 20 (74%)
Fuite minime 18 (14%) 6 (22%)
Fuite modérée 13 (9%) 0
Fuite sévere 3 (2%) 1 (2%)
Age DCPT (an) 10,6 £+ 6,5 8,6£5,3 NS
Délai étape 2 / 3 (an) 6,5+3,7 52+34 NS
PAP moyenne (mmHg) 12,3+£2,8 12,6 £2,3 NS
PTDVU (mmHg) 9,0+3,0 10,6 + 3,5 NS
Index Nakata (mm*/m?) 266,7 £ 134,2 259,5 £138 NS
Embolisation préopératoire de collatérales NS
Oui 29 (21%) 5 (17%)
Non 109 (79%) 26 (83%
Durée de CEC (min) 127 + 6,5 143,1 + 60,2 NS
Clampage aortique NS
Oui 64 (47%) 11 (38%)
Non 72 (53%) 18 (62%)
Durée clampage aortique (min) 36,6 + 26,1 48,8 £43,3 NS
Délai extubation (jours) 1,0£7,9 42+9,7 NS
Durée séjour réanimation (jours) 4,1+8,4 9,0 £ 10,5 P=0,0005
Durée drainage thoracique (jours) 10,2 £ 9,6 15,4 + 8,3 P<0,0001
Durée hospitalisation (jours) 18,0+ 10,5 27,7+ 16,2 P=0,0005
NYHA a distance NS
1 111 (85%) 19 (90%)
2 17 (13%) 1 (5%)
3 2 (2%) 1 (5%)
4 0 0
Fonction VU a distance NS
Bonne 123 (92%) 27 (93%)
Modérément altérée 9 (7%) 2 (7%)
Altérée 1 (1%) 0

E. Anomalies du rythme cardiaque

1) Anomalies préopératoires du rythme cardiaque

Durant le bilan préopératoire, 20 patients (12%) présentaient des anomalies du rythme
cardiaque. 11 patients (57%) présentaient des épisodes de tachycardie supra-ventriculaire
(TSV). Trois autres patients présentaient des troubles du rythme supra-ventriculaires (1
tachycardie jonctionnelle, 1 fibrillation atriale, 1 syndrome de Wolff-Parkinson-White).
Certains patients présentaient des troubles de la conduction: 3 blocs atrio-venticulaires (BAV)
de type 1, 2 BAV complets appareillés). Enfin, un patient présentait un QT corrigé a 390 ms.
Parmi ces patients, 14 avaient un VU de type VG, 4 avaient un VU de type VD, deux patients
avaient un VU de type indéterminé (isomerisme droit et isomérisme gauche).
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Lors de la DCPP, un pace-maker épicardique avait été implanté chez un patient et un autre
avait bénéficié de la pose d’¢éléctrodes épicardiques.

Lors de la DCPT, un patient a bénéficié¢ de la mise en place d’un pace-maker épicardique
(BAV complet) et des ¢€léctrodes épicardiques ont été mises en place chez deux patients
(tachycardie jonctionnelle et fibrillation atriale). Un patient a eu une chirurgie d’ablation de
I’isthme cavo-tricuspide.

De plus, deux patients ayant une fuite séveére de la valve atrio-ventriculaire ont bénéficié
d’une plastie de cette valve durant la DCPT.

A distance, un patient a été perdu de vue. Tous les patients qui faisaient des acces de
tachycardie supra-ventriculaires étaient considérés en rythme sinusal au moment de la
dernicre visite sans traitement anti-arythmique. Trois patients étaient équipés d’un pace-

maker.

2) Apparition de troubles du rythme dans le suivi

Sur 152 patients qui étaient indemnes d’anomalies rythmiques lors de la DCPT, 9
patients (5,9%) ont développé des anomalies du rythme cardiaque. Un patient présentait une
dysfonction sinusale qui a été appareillée, un patient présentait un rythme jonctionnel lors de
la derniére visite, deux patients avaient un rythme atrial ectopique, un patient présentait des
acces de TSV. Trois patients avaient des troubles de la conduction dont un BAV complet
appareillé.

Parmi ces patients, un patient (TSV) est décédé de mort subite avant ablation.

F. Fuites des valves atrio-ventriculaires

La recherche d’anomalie des valves AV a été réalisée par échocardiographie au cours
du bilan préopératoire. Nous avons séparé I’échantillon en deux groupes : Les patients avec
une fuite modérée a sévere formaient le groupe 1, les patients sans fuite des valves AV
formaient le groupe 2. Une grande majorité des patients (90%, 137 patients) n’avaient pas de
fuite ou une fuite minime des valves AV. 15 patients (10%) avaient une fuite modérée a
sévere des valves AV.

Au sein du groupe 1, 11 patients avaient une fuite modérée et 4 patients avaient une fuite

sévere. Aucun patient du groupe 1 n’avait eu de geste associé de plastie valvulaire au moment
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de la DCPP. Parmi eux, 7 patients ont eu une intervention sur les valves AV lors de la DCPT.
Tous les patients avec une fuite sévere ont eu une plastie valvulaire AV.

L’ensemble des données préopératoires, peropératoires, post-opératoires, et a distance sont
reportées dans le tableau 17. La répartition du type de VU différaient dans les deux groupes
en faveur d’une plus grande proportion de VU de type droit dans le groupe 1 (67%) que dans
le groupe 2 (32%) (p=0,017). Parmi les patients du groupe 1 avec un ventricule unique de
type droit (10 patients), on note 3 patients avec un syndrome d’hypoplasie du cceur gauche.
La fonction cardiaque préopératoire était significativement meilleure dans le groupe 2
(p<0,001). Durant I’intervention chirurgicale, la durée de CEC a été plus longue dans le
groupe 1 (167,1 £ 85,2 min) que dans le groupe 2 (127,4 + 45,2 min) (p=0,04). Dans la
période post-opératoire, seule le durée d’hospitalisation différaient entre les deux groupes
avec une durée plus courte dans le groupe 1(15,0 + 4,0 jours) que dans le groupe 2 (20,2 +
12,9 jours). A distance, il n’existait pas de différence entre les deux groupes concernant le
statut NYHA ou la fonction cardiaque globale.

Au terme du suivi, aucun patient n’avait de fuite sévere des valves AV.

Parmi les patients du groupe 2 (absence de fuite ou fuite minime), 2 patients sont
décédés précocement et 3 ont été perdus de vue. Parmi les 132 patients restants, 2 patients
avaient une fuite modérée (3%) des valves AV. Un patient était porteur d’une transposition
des gros vaisseaux avec sténose pulmonaire, sans fuite valvulaire préopératoire.
L’échographie au terme du suivi (4 ans) montrait une fuite modérée de la valve AV gauche
sans retentissement sur la fonction cardiaque. Un autre patient, porteur d’un canal atrio-
ventriculaire complet déséquilibré aux dépends du VG. Au bilan préopératoire, il existait une
fuite minime des deux composants de la valve AV commune avec une bonne contractilité
cardiaque. Il n’y a pas eu de geste de plastie valvulaire durant la DCPT. Au terme du suivi (6
ans), il existait une fuite modérée du composant droit de la valve AV commune qui
s’accompagnait d’une fonction cardiaque modérément altérée.

Parmi les patients du groupe 1 (fuite modérée a sévére), au terme du suivi,
un patient avait une fuite modérée de la valve AV. Ce patient, porteur d’une trisomie 21, avait
un canal atrio-ventriculaire complet déséquilibré aux dépends des cavités droites. Au bilan
préopératoire, il existait une fuite modérée de la valve AV gauche avec une bonne
contractilité myocardique. Il n’y a pas eu de geste de plastie valvulaire pendant la DCPT. Au
terme du suivi (5 ans), il existait une fuite modérée de la valve AV gauche sans conséquence
sur la fonction cardiaque.

Les autres patients suivis du groupe 1 n’avaient pas de fuite valvulaire AV.
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Tableau 17 : Résultats concernant les fuites valvulaires AV

Variable
Type de VU
VG
VD
Fonction cardiaque préopératoire
Bonne
Modérément altérée
Altérée
PAP moyenne (mmHg)
PTDVU (mmHg)
Index Nakata (mm*/m?)
Embolisation collatérales
Oui
Non
Présence de flux additionnels
Oui
Non
Age DCPT (an)
Délai étape 2 / 3 (an)
Fenestration
Oui
Non
Durée de CEC (min)
Clampage aortique
Oui
Non
Durée de clampage (min)
Complications post-opératoires
0
1
2
3
4
5

Délai extubation (jours)

Durée du séjour en réanimation (jours)
Durée drainage thoracique (jours)
Durée hospitalisation (jours)

NYHA a distance

1
2
3
4

Fonction VU a distance
Bonne
Modérément altérée
Alterée

Groupe 1 (n=15)

5 (33%)
10 (67%)

10 (67%)

5 (33%)

0

12,6 £3,2
8,5+4,0
202,7 £ 94,9

4 (27%)
11 (73%)

9 (60%)
5 (34%)
10,6 £6,7
6,0+ 3,0

12 (80%)
3 (20%)
167,1 + 85,2

10 (67%)
5 (34%)
48,6 + 39,3

10 (66%)
3 (20%)

1 (7%)

0

0

1 (7%)
0,6 1,8
33+43
10,0 +£ 5,4
15,0 £ 4,0

10 (83%)
2 (17%)
0
0

15 (100%)
0
0

Groupe 2 (n=137)

93 (68%)
42 (32%)

130 (95%)

6 (4%)

1 (1%)
12,3+2,6
9,4+£3,0

270, 0+ 138,7

31 (22%)
106 (78%)

81 (59%)
56 (41%)
9,8+£6,3
6,4 +3.,8

92 (67%)
45 (33%)
127,4+ 452

60 44%)
77 (56%)
34,9 + 282

74 (54%)
20 (15%)
17 (13%)

13 (9%)

11 (8%)

2 (1%)
1,8+9,1
53+9.7
11,4+10,3

20,2 12,9

109 (86%)
15 (12%)
3(2%)

0

126 (92%)
10 (7%)
1 (1%)

Résultats
p=0,017

p<0,001

NS
NS
NS
NS

NS

NS
NS
NS

p=0,04
NS

NS
NS

NS
NS
NS
p=0,01
NS

NS

G. Recherche de seuils pour les marqueurs de morbidité associés avec le statut

fonctionnel a distance

La recherche de seuils pour les marqueurs de pronostic avec le statut fonctionnel a distance a

été réalisée avec la méthode des courbes ROC (Receiving Operating Characteristics)
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Les facteurs de pronostic testés étaient :

la PAP moyenne préopératoire

I’index de Nakata

I’age au moment de la DCPT-EC

la saturation périphérique préopératoire
le délai entre la DCPP et la DCPT-EC
la durée de la CEC

la durée du clampage aortique

Parmi ces facteurs pronostiques, 1’age supérieur a 11 ans au moment de la DCPT-EC est

apparu comme un seuil de mauvais pronostic de maniére significative (p=0,017). Les

caractéristiques de la valeur seuil étaient : sensibilité = 69,9% ; spécificité¢ = 64,9% ; VPP =

25,4% ; VPN = 92,6%.
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H. Recherche de corrélations entre les facteurs pronostiques et les marqueurs de
morbidité

Les marqueurs de morbidité sont :

Le délai d’extubation
La durée du séjour en réanimation
La durée du drainage thoracique

La durée d’hospitalisation
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Pour chacun de ces marqueurs, nous avons recherché s’il existait une corrélation avec les
facteurs pronostiques préopératoires et per-opératoires par régression linéaire. Les facteurs de
pronostic étaient :

- PAP moyenne

- Index de Nakata

- Age au moment de la DCPT-EC

- Saturation périphérique post-opératoire

- Délai entre DCPP et DCPT-EC

- Durée de CEC

- Durée de clampage

Concernant le délai d’extubation, aucun marqueur pronostique n’est apparu comme corrélé
avec la morbidité post-opératoire.

Concernant la durée du séjour en réanimation, seule la durée de CEC était corrélée. La
régression linéaire montrait une corrélation significative (p<0,001), avec un coefficient R2 =
0,16.

La durée de CEC (R2=0,1 ; p<0,001) et I’index de Nakata (R2=0,03 ; p=0,03) étaient corrélée
a la durée de drainage thoracique de maniére significative.

Egalement, la durée de CEC (R2=0,16 ; p<0,001) et I’index de Nakata (R2=0,03 ; p=0,03)

¢taient significativement corrélées a la durée d’hospitalisation.

Régression de duree réanimation par CEC (R?=0.168)
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4. Discussion

A. Analyse de I’échantillon

Entre 1999 et 2014, tous les patients ayant bénéficié d’une DCPT-EC par étapes ont été
analysés. Sur cette méme période de temps, presque tous les patients avec une cardiopathie
univentriculaire ont bénéficié de cette prise en charge, c’est-a-dire que trés peu de patients
avec une DCPP n’ont pas bénéfici¢é de la DCPT-EC. Cet échantillon refléte donc bien la
population des cardiopathies univentriculaires au sein des deux centres concernés. La
répartition des cardiopathies au sein de 1’échantillon est spécifique a la France si on la
compare aux populations anglo-saxonnes [67]([68], japonaises [69] aux autres populations
européennes [48]. En effet, dans ces populations étrangeres, la proportion de VU de type droit
est plus importante qu’en France ou les patients ont trés majoritairement des VU de type
gauche. Ceci s’explique par les différences de prise en charge anté-natales et péri-natales des
cardiopathies univentriculaires. Dans les pays étrangers, le diagnostic anténatal des
cardiopathies congénitales est moins bien organisé et le recours a I’interruption médicale de
grossesse est moins répandu. Mais ces derniéres années, avec 1‘amélioration des résultats,
notamment pour les syndromes d’hypoplasie du coeur gauche, la distribution des cardiopathies
univentriculaires qui arrivent a la DCPT tend a s’harmoniser entre les différents pays. La
proportion de VU de type droit en France a donc augmenté (32% dans notre échantillon avec
10% de syndromes d’hypoplasie du cceur gauche).

L’age moyen des patients au moment de la DCPT-EC (10,2 + 6,4 ans) est ¢levé. En effet, la
tendance dans la littérature est de réaliser la DCPT vers 1’age de 3 ou 4 ans, I’objectif étant de
réduire la surcharge du VU le plus tot possible. Le rationnel de cette stratégie est que la
surcharge chronique du VU est délétere a long terme pour sa fonction [70][71]. Le fait de
retarder la DCPT est une stratégie volontaire visant a retarder les complications tardives de la
DCPT. Ce qui a probablement permis d’appliquer cette stratégie était que la proportion de
patients chez qui il avait été délibérément conservé des flux additionnels pulmonaires (62,5%)
était élevée, dans le but de retarder la totalisation. Les flux additionnels pulmonaires
augmentent, en effet, le débit pulmonaire et améliorent I’hématose. Ainsi, la saturation
artérielle périphérique se maintient au fil de la croissance et de I’augmentation des besoins en
oxygene, ce qui permet de différer la totalisation de la dérivation cavopulmonaire [72]. Cette
attitude peut avoir des effets secondaires déléteres avec un risque d’élévation des résistances

vasculaires pulmonaires et de surcharge chronique du ventricule. De plus, tolérer pendant
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longtemps un débit faible dans la circulation pulmonaire pourrait ainsi diminuer le stimulus
de croissance des artéres pulmonaires. Toutefois, la pression artérielle moyenne (12,3 + 2,7
mmHg), ’index de Nakata (265,5 + 134,5 mm*/m®) et la PTDVU (9,4 + 3,2 mmHg) n’étaient
pas particulierement €levés et la fonction cardiaque globale des patients était satisfaisante en
préopératoire. Récemment, probablement sous I’influence des résultats rapportés par les
équipes internationales, les pratiques dans les deux centres étudiés ont ét€¢ récemment
modifiées puisque I’age moyen des DCPT en 2012, 2013 et 2014 était autour de 6 ans, alors
qu’il était de 10 a 12 ans depuis 2001.

B. Analyse de ’objectif principal : le statut fonctionnel NYHA a distance

Le recul moyen de 1’étude est de 4,5 = 3,5 ans (0,5-14,7), ce qui permet de montrer des
résultats a moyen terme. Les résultats globaux concernant le statut fonctionnel & moyen terme
sont excellents puisque 98% des patients étaient NYHA 1 ou NYHA 2 au moment de la
derniére visite. La saturation périphérique était également excellente (95,6 £ 3,2%).
L’évaluation reposait sur I’interrogatoire lors de la dernieére consultation, ce qui est une
donnée subjective mais capitale. L’¢épreuve d’effort pourrait donner une quantification
objective de la capacité a réaliser des exercices normalisés, mais elle ne donne pas
d’information sur la géne des patients et leur qualité de vie [73]. Il en est de méme pour
I’IRM fonctionnelle ou les évaluations échographiques. L’interrogatoire sur 1’état fonctionnel
inclut la notion de qualité de vie de maniére implicite. Le statut NYHA décrit donc bien le
ressenti des patients quant a leurs besoins dans la vie quotidienne et permet une évaluation
personnelle. Cette donnée est également utilisée dans les études visant a évaluer la qualité de
vie des patients atteints de cardiopathies congénitales [64].

L’analyse des résultats montre que les patients avec un VU de type gauche avaient un statut
fonctionnel meilleur a distance. Certaines études ont tendance a montrer que les VU du type
gauche ont de meilleurs résultats fonctionnels [74]. D’autres études plus récentes tendent a
montrer que la morphologie ventriculaire n’est pas un facteur pronostique fonctionnel [75] a
moyen terme. Toutefois, ces études concernent des populations hétérogénes en terme de
technique de DCPT [76][77], alors que la cohorte de patients de notre étude est composée des
patients ayant tous bénéfici¢ d’'une DCPT-EC. Il sera intéressant de suivre ces patients plus
récents sur le plus long terme et d’y associer des questionnaires de qualité de vie ainsi que des
épreuves d’effort.

Le statut NYHA est également bien associé¢ dans notre étude avec les marqueurs de morbidité

post-opératoires : délai d’extubation, durée du sé€jour en réanimation, durée de drainage
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thoracique et durée d’hospitalisation. De plus, au terme du suivi, la fonction globale du VU
est bien associée avec le statut fonctionnel NYHA. Ces ¢léments confortent la pertinence du

critere de jugement principal.

C. Analyse de la mortalité

Les résultats concernant la mortalité immédiate et &8 moyen terme sont excellents.

La mortalité hospitaliére est de 1,8% (3 patients), et la mortalité durant le suivi de 2,4% (4
patients). La survie cumulée est de 92,7% a 14 ans. Ces résultats sont similaires aux études
récentes dans la littérature [69,78], notamment concernant les DCPT-EC.

La mortalité étant faible et les causes de déces étant diverses, nous n’avons pas réalis¢ d’étude
statistique recherchant des facteurs de risque de mortalité. Toutefois, le type de VU a été
retrouvé dans la littérature comme un facteur pronostique de mortalité précoce.

Concernant les décés précoces, ils sont détaillés dans le chapitre « Résulats ». On peut
remarquer que le patient qui est décédé apres un accident vasculaire cérébral est un patient qui
avait un syndrome d’hypoplasie du ceeur gauche. La DCPT a été réalisée avant I’age de 3 ans
et son intervention a comporté 1’ablation d’un stent placé dans I’artére pulmonaire gauche, ce
qui a nécessité¢ une CEC de 220 minutes. Son poids faible et la durée de la CEC longue étaient
des facteurs de risques de complications.

Le patient décédé d’une médiastinite avait un VG a double entrée avec sténose pulmonaire. Il
avait bénéfici¢ d’un shunt de Blalock-Taussig a 1’dge de 4 ans et demi puis d’'une DCPP
bilatérale a I’age de 14 ans, la voie pulmonaire antérograde avait été laissée perméable. Il a
bénéfici¢ de la DCPT-EC a I’age de 19 ans avec conservation du flux pulmonaire
antérograde. Le bilan préopératoire n’avait pas montré d’¢lévation des résistances
pulmonaires. Au premier jour post-opératoire, devant une hypertension artérielle pulmonaire
et un bas débit cardiaque, il a été repris au bloc opératoire pour réalisation d’une fenestration
en urgence et déconnexion du tronc artériel pulmonaire. La reprise précoce a probablement
favorisé la médiastinite.

Le troisieme déces précoce est survenu chez un patient trisomique 21, atteint d’un canal atrio-
ventriculaire déséquilibré aux dépends des cavités droites. La DCPT s’est déroulée dans de
bonnes conditions avec un résultat immédiat satisfaisant. Le terrain de trisomie 21 a
probablement un facteur favorisant de sa pneumopathie ayant conduit & un syndrome de
détresse respiratoire aigué€. Puis, les complications se sont succédées et ont entrainé le déces

du patient.
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Parmi les 158 patients suivis (3 décés précoces et 4 perdus de vue), nous n’avons
retrouvé qu’'un seul échec de la DCPT. Les raisons principales de 1’échec de I’intervention de
Fontan sont I’impossibilité pour le ventricule d’assurer le débit cardiaque par manque de
contractilité ou une défaillance du montage qui ne permet pas le passage transpulmonaire du
retour veineux systémique.

Son anatomie était celle d’une hypoplasie du coeur gauche avec une fuite sévére de la valve
AV. Le bilan préopératoire montrait des artéres pulmonaires de faible calibre (Nakata: 110
mm2/m2) et qu’il persistait un gradient élevé sur 1’aorte thoracique descendante. Le gradient
transpulmonaire mesuré était faible (2 mmHg) mais avec une pression dans I’oreillette unique
élevée (11 mmHg). Malgré tout, la fonction cardiaque globale avait été¢ évaluée comme
bonne. Il avait donc de nombreux obstacles au fonctionnement du montage. Il a finalement été
transplanté quelques mois plus tard puis est décédé d’un lymphome EBV-induit dans les
suites de la transplantation.

Un patient est décédé¢ de mort subite avant une évaluation rythmologique. Sans en avoir la
certitude, nous pensons que son déces est li¢ a ses anomalies du rythme cardiaque.

Un patient est décédé suite a un choc septique. La physiopathologie du choc septique
implique une augmentation importante du débit cardiaque en réponse a la vasoplégie
périphérique. Nous pensons que sa cardiopathie univentriculaire a été un facteur de mauvais
pronostic.

Concernant le dernier déces tardif, il n’est pas reli¢ a une cause cardiaque, il s’agit d’un

accident de la voie publique.

D. Fenestration du conduit extracardiaque

Dans notre étude, la réalisation de la fenestration était due a différentes raisons. Soit
parce qu’il existait des ¢léments a risques d’échec du montage (PAPm élevées, résistances
vasculaires pulmonaires élevées, artéres pulmonaires de petit calibre ou avec des distorsions,
fuite importante de la valve AV, fonction cardiaque altérée, etc...), soit par choix du
chirurgien en fonction de ses pratiques personnelles. Au bout du compte, 116 patients (70,5%)
ont eu une fenestration, toutes de principe. Parmi eux, deux patients ont eu une fenestration au
premier jour post-opératoire pour dysfonction du montage et bas débit cardiaque. Dans notre
¢chantillon, les résultats post-opératoires et a distance n’ont montré aucune différence
significative entre les patients qui ont bénéficié d’une fenestration et ceux qui n’en avaient
pas. Dans la littérature, il n’existe qu’une seule étude prospective randomisée sur la

fenestration de la DCPT [39]. Dans cette étude, la fenestration était associée avec un drainage
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thoracique plus court, une durée d’hospitalisation plus courte et un taux moins important de
démontage du Fontan. Malgré tout, les auteurs ne préconisent pas de réaliser une fenestration
chez tous les patients. D’autres études récentes montrent des résultats sans différence
significative avec ou sans fenestration [39,79]. La fenestration a été décrite au départ pour les
patients a haut risque, elle permettait de baisser la pression veineuse et d’augmenter le débit
cardiaque au prix d’une 1égére désaturation [38]. Elle était mise en balance avec le risque
d’embolies paradoxale et les effets indésirables d’une désaturation [80]. Aujourd’hui, les
résultats se sont améliorés, et les risques post-opératoires peuvent étre mieux controlés grace a
une meilleure gestion péri-opératoire, ce qui a permis de remonter le seuil de « haut risque ».
Nous pensons donc que la recommandation initiale de réaliser une fenestration est toujours

valable pour les patients a « haut risque », mais elle concerne moins de patients de nos jours.

E. Age au moment de la DCPT et flux additionnels

L’age moyen de notre série de patients au moment de la DCPT était élevé (10,2 + 6,4
ans). Dans la plupart des autres études publiées, 1’dge moyen est largement inférieur [69],
autour de 4 ans. Il n’existe pas de recommandations concernant 1’age de totalisation de la
dérivation cavopulmonaire et le délai par rapport a la DCPP. La tendance actuelle est de
réaliser la DCPT plus t6t dans la vie du patient [81]. L’objectif est de préserver la fonction
ventriculaire en diminuant sa surcharge volumétrique, délétére a long terme, et de diminuer la
durée de cyanose et ses effets secondaires (fibrose myocardique, thrombogénécité accrue).
Toutefois, la DCPT réalisée jeune comporte des inconvénients. La morphologie des patients,
plus petite, impose des diametres de tube autour de 16 mm. Or, un diamétre important du
conduit extracardiaque facilite la circulation de Fontan et un tube de dont le diamétre se situe
autour de 20 mm est suffisant pour un adulte. Dans notre étude, la taille moyenne du tube était
de 19,4 £ 1,7 mm. De plus, la circulation de Fontan exerce des effets déléteres chroniques sur
d’autres organes (foie et reins) [82]. Ces effets surviennent de maniére presque inéluctable a
distance de la DCPT [83]. Donc, retarder 1’age de la DCPT permet de différer 1’apparition de
ces effets négatifs, si la période d’attente de la DCPT n’est pas elle-méme responsable de

conséquences négatives.

Dans notre étude, on constate que la population de patients plus 4gés dans notre série est
la méme que celle qui posséde des flux additionnels puisque la moyenne d’age des patients
avec flux additionnels est de 12,2 & 2.2 ans et que parmi les patients agés de plus de 10 ans,

84% d’entre eux avaient un flux additionnel. Ce groupe de patients est intéressant a prendre
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en compte car peu retrouvé dans la littérature. On peut expliquer cette constatation par le fait
que les flux additionnels augmentent le débit pulmonaire et 1’hématose, ce qui permet de
maintenir une bonne saturation et une capacité a faire des efforts plus longtemps. De fait, il a
¢été possible d’attendre plus longtemps avant de réaliser DCPT-EC grace au maintien de la
capacité a faire des efforts. Nous avons donc réalisé une analyse combinée des résultats
concernant I’age et la présence de flux additionnels au bilan préopératoire. Il apparait que le
statut fonctionnel avant DCPT des patients plus agés avec présence de flux additionnels
pulmonaires était moins bon que pour les plus jeunes sans flux additionnel alors que leur
fonction cardiaque globale préopératoire était équivalente. On peut donc supposer que, malgré
la présence de flux additionnels, le débit pulmonaire était insuffisant chez les patients plus
agés pour satisfaire leurs besoins en oxygene. La surcharge ventriculaire chronique potentielle
n’avait toutefois pas altéré la fonction du VU, évalué échographiquement, au moment de la
DCPT. Chez les patients plus agés avec flux additionnels, le débit pulmonaire augmenté a
probablement permis d’augmenter le calibre des artéres pulmonaires (index de Nakata : 285,7
contre 238,5 mm2/m2) sans augmenter les pressions pulmonaires qui étaient équivalentes.
Toutefois, les marqueurs de morbidité post-opératoire montrent des suites immédiates moins
favorables pour les patients plus agés avec flux additionnels avec une différence significative
concernant la durée du séjour en réanimation :

- Délai d’extubation : 2,8 contre 0,6 jours.

- Durée de séjour en réanimation : 6,2 contre 3,4 jours.

- Durée de drainage thoracique : 11,6 contre 10,7 jours.

- Durée d’hospitalisation : 21,9 contre 17,6 jours.
On peut expliquer une partie de ces différences par la nécessité de réaliser un clampage
aortique plus fréquemment et d’avoir une durée de CEC plus longue chez ces patients [16].
Concernant le suivi a distance, méme sans différence significative (p=0,06), il apparait que le
groupe de patients plus agés avec des flux additionnels a un moins bon statut NYHA et une
moins bonne fonction cardiaque au terme du suivi. On peut supposer que la surcharge
chronique ventriculaire de ces patients est a 1’origine de cette différence. Il faut toutefois
nuancer cette différence par la différence de suivi entre les deux groupes : 3,4 ans pour les
patients plus jeunes sans flux additionnels et 5,6 ans pour les patients plus agés avec flux
additionnels (p=0,008). Enfin, il faut aussi rappeler que I’age de 11 ans au moment de la
DCPT-EC est apparu comme un seuil de mauvais pronostic de maniére significative
(p=0,017).

La stratégie qui vise a conserver les flux additionnels pulmonaires pour réaliser la

DCPT plus tard a donc aussi des effets indésirables sur les suites post-opératoires méme si les
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complications sont équivalentes. Le statut fonctionnel et la fonction cardiaque globale seront
a évaluer avec le recul. En revanche, le calibre des artéres pulmonaires étant meilleurs chez
les patients plus agés avec flux additionnel pulmonaire, on pourrait appliquer cette stratégie
chez les patients avec de petites artéres pulmonaires pour permettre une croissance
satisfaisante en attendant la DCPT, a condition de ne pas attendre « trop longtemps » et de

vérifier que cette croissance se fait sans altération myocardique.

F. Analyse des résultats en fonction de I’embolisation de collatérales

Le développement de collatérales chez les patients atteints de cardiopathies
univentriculaires est connu [84]. Les collatérales aorto-pulmonaires réalisent des anastomoses
systémico-pulmonaires et augmentent le débit sanguin pulmonaire. Au moment de la DCPT,
la présence de ces collatérales augmente le débit pulmonaire et le rapport Qp/Qs. Ces
vaisseaux collatéraux peuvent étre de gros calibre et/ou réaliser un réseau important de petits
vaisseaux. L’influence de ces collatérales sur la morbidité post-opératoire aprés DCPT est
débattue. Certaines études ont établi une influence péjorative des collatérales [85], alors que
d’autres n’ont pas retrouvé ces mémes résultats [86]. Ainsi, la politique concernant
I’embolisation préopératoire de ces collatérales est variable d’un centre a ’autre. Et il n’existe
pas, dans la littérature, de données objectives sur I'intérét de 1’embolisation préopératoire de
ces collatérales.

Plus que la présence de collatérales de gros calibre, c’est la quantité du flux au travers de ces
collatérales qui est déterminante pour la surcharge volumétrique du VU et donc pour les suites
post-opératoires [87]. Les méthodes de quantification de ce flux sont diverses, mais il semble
que les méthodes par IRM sont les plus fiables et reproductives.

Ainsi, il faut évaluer I’influence de 1I’embolisation des collatérales de gros calibre sur le flux
pulmonaire, car elle peut étre variable. Dans une étude parue en 2012, Dori et al. ont montr¢,
par quantification IRM, que I’embolisation de collatérales chez des patients avec une DCPP
diminuait de manicre significative le débit pulmonaire et le rapport Qp/Qs. Ils ont également
montré que la diminution du débit pulmonaire augmentait avec le nombre de collatérales
embolisées.

Donc, I’augmentation du débit pulmonaire a travers les collatérales systémico-pulmonaires
entraine des complications post-opératoires aprés DCPT et ’embolisation de ces vaisseaux
entraine une diminution significative du débit pulmonaire. Mais I’influence clinique de
I’embolisation préopératoire des collatérales n’a pas été objectivement montrée, les suites

post-opératoires étant régies par un grand nombre d’autres facteurs.
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Dans notre série, nous avons comparé les patients qui avaient bénéficié d’embolisations
et ceux qui n’en avaient pas bénéficié. Nous supposons que ces collatérales contribuaient a
augmenter de maniére importante le débit pulmonaire car ces patients avaient des pressions
artérielles pulmonaires plus élevées (p=0,04) et une saturation périphérique plus élevée
(p=0,001).

Il est intéressant de noter que les patients ayant bénéfici¢ d’embolisation avaient plus souvent
des flux additionnels pulmonaires. Or, maintenir un flux pulmonaire antérograde lors de la
DCPP est censé permettre d’éviter le développement de collatérales. Il existe, toutefois, dans
notre série, une proportion non négligeable de patients dont le flux additionnel pulmonaire
¢tait un shunt de Blalock-Taussig. Ceci pourrait en partie expliquer ce résultat qui différe de
ceux publiées dans la littérature.

On remarque que les suites post-opératoires ont été meilleures pour les patients qui ont
bénéficié d’embolisation de collatérales avec un délai d’extubation plus court et des durées
plus courtes de séjour en réanimation (p=0,018), de drainage thoracique et d’hospitalisation
(p=0,03).

Méme s’il n’existe pas de preuves objectives de I’influence de I’embolisation des
collatérales avant DCPT sur la période post-opératoire, il apparait logique que cette stratégie
permette de diminuer la surcharge volumétrique du VU et d’améliorer la physiologie de la
circulation de Fontan aprés la DCPT, ce qui apparait dans notre étude. De plus, les
embolisations se font au cours du cathétérisme préopératoire qui est un examen
systématiquement réalisé. Nous pensons que la balance bénéfice/risque penche vers une

embolisation systématiques des collatérales au cours du bilan préopératoire.

G. Anomalies du rythme cardiaque

Les anomalies du rythme cardiaque aprés DCPT ont trés vite été un sujet de
préoccupation. Dans leur article original « Surgical repair of tricuspid atresia », F. Fontan et
E. Baudet écrivaient : « One element remains unpredictable-the haemodynamic consequences of
an eventual atrial rhythm disturbance such as an atrial fibrillation or flutter » [1]. Depuis, le
développement des nouvelles techniques de DCPT a eu comme préoccupation d’éviter ces
troubles du rythme car ils étaient un facteur pronostique péjoratif pour I’évolution des patients.
Parmi les deux techniques actuelles les plus employées pour réaliser la DCPT, la technique avec
conduit extracardiaque a été préférée dans de nombreux centres, notamment parce qu’elle est
censée induire moins de troubles du rythme que la technique avec tunnel intracardiaque [48,49].

Ce concept est tout de méme débattu. L’apparition de troubles du rythme n’est pas uniquement le
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fait de la technique chirurgicale de DCPT, le recul des patients opérés avec DCPT-EC est souvent
moins long dans les études publiées que le recul des patients opérées avec la technique avec
tunnel intracardiaque. Or, ’apparition des anomalies du rythme cardiaque augmente avec le temps
[50]. Dans notre série de patients, 1’incidence des anomalies du rythme cardiaque pendant le suivi
est faible (5,9%) comparée aux autres séries publiées dans la littérature [88]. On peut expliquer ce
phénomeéne par le recul moyen de notre série (4,57 ans) et par le suivi des patients. La réalisation
de holter-ECG dans notre série n’était pas faite de maniére systématique mais seulement devant
des signes cliniques (malaises, palpitations) ou des anomalies a I’électrocardiogramme réalisé
pendant la consultation. Ceci peut masquer certaines anomalies du rythme cardiaque et réduire la
prévalence des arythmies dans notre série. La réalisation systématique de holter-ECG devrait étre

faite et le suivi a plus long terme de notre série devrait nous faire voir augmenter cette prévalence.

H. Analyse de la prise en charge des fuites des valves AV

Dans notre série, aucun patient n’a bénéficié¢ d’une plastie valvulaire AV au cours de la
DCPP alors que certains auteurs pratiquent cette stratégie pour les fuites séveres [89]. Or, la
sévérité des fuites des valves AV est dépendante des conditions de charge ventriculaire, qui
est fortement diminuée par une DCPP. Ceci a poussé dans notre série, dans la mesure du
possible, & attendre que les conditions de charge ventriculaire s’améliorent et que la sévérité
des fuites diminue sans réaliser de plastie valvulaire au moment de la DCPP.

Dans le bilan préopératoire de DCPT, on constate que les patients avec une fuite
modérée a sévere avaient une fonction cardiaque globale moins bonne (p=0,017). Les fuites
des valves AV augmentant la surcharge ventriculaire, nous pensons qu’elles sont en partie
responsables de cette différence significative. De plus, a distance, les résultats sont excellents
en terme de récurrence de fuite des valves AV et en terme de fonction cardiaque globale, dont
I’évolution a montré une amélioration. Tous les patients avec une fuite sévere (4 patients) des
valves AV ont bénéfici¢ d’une plastie valvulaire avec un excellent résultat. Chez ces patients,
il n’y a pas eu de complications post-opératoires particulieres. En revanche, chez un de ces
patients, le montage a défailli quelques mois plus tard et il a bénéficié d’une transplantation
cardiaque. Mais ce patient possédait d’autres facteurs défavorisant pour sa DCPT en dehors
de cette fuite valvulaire AV.

Chez les patients avec une fuite modérée (11 patients), 3 d’entre eux ont bénéficié d’une
plastie valvulaire. Pour les autres patients, la stratégie était de compter sur la décharge

volumétrique ventriculaire de la DCPT pour faire diminuer la sévérité de la fuite valvulaire.
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Pour tous les patients avec une fuite modérée a sévere, les résultats au cours du suivi
sont excellents, car une fuite modérée persistait chez un seul patient. Ce patient est porteur
d’un canal atrio-ventriculaire complet déséquilibré, qui est par définition une pathologie
valvulaire AV et chez qui le risque de fuite est accru.

L’analyse des données ne mentionne pas si les fuites valvulaires étaient organiques ou
fonctionnelles car ce n’était que trés rarement mentionné dans les compte-rendus

¢chographiques.

La littérature est riche d’études concernant les fuites atrio-ventriculaires dans les
cardiopathies univentriculaires. Mais, il existe peu d’article concernant les fuites valvulaires
AV et leur prise en charge dans la DCPT-EC par étapes [90]. Dans cet article de Sallehuddin
et al. publié en 2004, la proportion de plasties valvulaires au moment de la DCPP est faible.
De plus, la prévalence des fuites AV au moment de la DCPT est également faible. Leur
stratégie concernant la réalisation de gestes associés sur les valves AV pendant la DCPT était
similaire a la notre. Leur conclusion mentionne que les fuites séveres doivent étre réparées car
leur résultats a court et long termes sont satisfaisants et qu’elles ne devraient plus apparaitre
comme une contre-indication a la DCPT. Ces résultats sont similaires a ceux de notre série. Il
apparait également dans la littérature, qu’une stratégie agressive concernant les fuites

modérées avec anomalies valvulaires organiques devrait étre appliquée [91].

I. Analyse des liens unissant paramétres préopératoires, données peropératoires,
marqueurs de pronostic post-opératoire et suivi a distance

Les marqueurs de morbidit¢ utilisés (délai d’extubation, durée de séjour en
réanimation, durée de drainage thoracique et durée d’hospitalisation) sont associés de maniére
significative avec la stadification des complications selon Dindo et Clavien [66]. Ainsi, ces
marqueurs montrent leur validité pour évaluer les suites post-opératoires. De plus, cette
classification, développée en chirurgie digestive, dont 1’ambition est de pouvoir s’étendre a
tous les types de chirurgie, montre son efficacité dans notre série et pourrait étre utilisée de
manicre plus large en chirurgie cardiaque.

A I’examen des résultats, il nous est apparu que le statut fonctionnel a distance était

bien en lien avec les suites post-opératoires.
En effet, chez les patients qui avaient un meilleur statut fonctionnel a distance (statut NYHA
1 et 2), les éléments du suivi post-opératoire apparaissait bien comme des marqueurs de
pronostic. Le délai d’extubation (p=0,03), la durée du séjour en réanimation (p=0,01), la

durée de drainage thoracique (p=0,10) et la durée d’hospitalisation (p=0,07) étaient tous plus
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courts chez les patients, qui au terme du suivi, avaient un bon statut fonctionnel NYHA (1 ou
2). Ces constatations, ne permettent pas d’établir des liens de causalité, mais qu’il existe une
association cohérente entre le déroulement de I’hospitalisation post-opératoire et I’évolution
des patients a distance. Ces notions sont déja connues dans la littérature et ces résultats sont
cohérents dans notre série [92]

Concernant les marqueurs de morbidité post-opératoires, nous avons voulu étudier s’il

existait une corrélation entre ces marqueurs et les facteurs préopératoires et peropératoires.
Pour cela, nous avons utilis¢ la méthode de régression linéaire qui s’applique pour les
données quantitatives. L’analyse a montré que la durée de CEC était corrélée de manicre
linéaire avec la durée de réanimation (R*=0,17 et p<0,001), la durée de drainage thoracique
(R?=0,1 et p<0,001) et la durée d’hospitalisation (R*=0,16 et p<0,001). Egalement, 1’index de
Nakata était corrélé de maniére linéaire avec la durée de drainage (R*=0,03 et p=0,03) et la
durée d’hospitalisation (R*=0,03 et p=0,03).
La puissance de la corrélation est représentée par le R%. Dans notre étude, les corrélations sont
faibles (car R’<0,2) mais sont statistiquement significatives. Cela peut s’expliquer par la
distribution regroupée des données autour de la moyenne et par les échelles choisies. Pour les
autres parametres préopératoires et peropé€ratoires, nous n’avons pas mis en évidence de
corrélations statistiquement significatives.

Devant les résultats a distance, nous avons voulu dépister parmi les facteurs
préopératoires et peropératoires qui pouvaient étre associés avec I’évolution a distance et en
particulier le statut fonctionnel. Nous avons utilisé pour cela la méthode des courbes ROC
(Receiver Operating Characteristics). Cette méthode statistique, créée pendant la deuxiéme
guerre mondiale pour le développement des radars, est aujourd’hui utilisée en sciences
médicales pour le développement de tests de dépistage. Ainsi, elle permet d’obtenir des seuils
prédictifs, pour des valeurs quantitatives, d’apparition d’une maladie ou d’un état de santé
quelconque.

Parmi les variables étudiées, 1’age supérieur 11 ans est apparu, dans notre série, comme
un seuil pronostique en lien avec le statut fonctionnel NYHA a distance avec une bonne
sensibilité¢ (70%) et une bonne valeur prédictive négative (92,6%). Dans la littérature, il
n’existe pas de recommandations concernant 1’dge optimal pour réaliser la totalisation de la
DCPT apres DCPP. Mais la tendance est d’opérer les patients de plus en plus tot [93]. En
effet, la surcharge chronique du VU entraine, a terme, une dysfonction qui est un facteur
pronostique péjoratif a long terme [94]. Les pratiques sont trés variables d’un centre a 1’autre
et elles ont évolué au cours du temps. On peut remarquer que dans notre série, I’age moyen au

moment de la DCPT-EC était de 9,7 ans pour les patients qui avaient un bon statut
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fonctionnel a distance et 13,3 ans pour ceux qui avaient statut fonctionnel altéré a distance,
mais sans différence significative. Ainsi, dans notre série, ’dge moyen de réalisation des
DCPT-EC est passé¢ de 12 ans entre 2001 et 2011 a 6 ans entre 2012 et 2014, suivant les

résultats encourageants des études publiées.

5. Caractéristiques et limitations de I’étude

Notre étude comprend tous les patients opérés avec la méme prise en charge globale et

la méme technique dans les deux centres. Ceci permet d’analyser les deux groupes sans
distinction et d’obtenir une étude bicentrique, ce qui augmente le nombre de patients et la
puissance des résultats. Il n’existe dans la littérature qu’une seule étude concernant
exclusivement les DCPT-EC (dont presque la totalité étaient réalisées aprés DCPP), ¢’est une
série japonaise avec des caractéristiques anatomiques globales trés différentes de notre série
de patients (24,6% d’hétérotaxies et 33% de cardiopathies complexes indéterminées).
De plus, tous les patients nés avec une cardiopathie univentriculaire pris en charge dans un de
ces deux centres ont bénéficié de cette prise en charge par étapes, et il n’existe que trés peu de
patients qui sont entrés dans cette prise en charge et qui n’ont finalement pas bénéficié¢ de la
DCPT-EC. Ceci donne un excellent reflet de la réalité¢ des pratiques, des résultats et de
I’évolution des cardiopathies univentriculaires dans les deux centres concernés.

Notre étude étant rétrospective, elle en comporte les biais : présence de perdus de vue,
existence de données manquantes, données recueillies imprécises ou imparfaites, longue
période de temps entre le début et la fin de 1’étude, impossibilité¢ d’établir des relations de
causalité¢ entre les parameétres étudiés. Mais face a I’incidence de la pathologie dans la
population générale, une étude prospective exigerait une période d’inclusion trop longue.
Ainsi, les pratiques cardiologiques, chirurgicales et réanimatoires ont évolué¢ au cours des
quinze ans pendant lesquels s’étend 1’étude et il existe des différences de prise en charge entre
les patients opérés en 1999 et 2014. Malgré tout, les principes physiopathologiques sont restés
identiques du début et jusqu’a la fin de 1’étude, ce qui lui confére une cohérence quand on
analyse les résultats.

Au sein des deux centres concernés, les cardiologues, les chirurgiens et les
réanimateurs étaient nombreux. Ceci pourrait contribuer a rendre I’échantillon de patients
hétérogene mais cela permet aussi de gommer les différences de pratiques.

Notre étude s’est voulue globale sur les cardiopathies univentriculaires et donne une

vision générale. Or, dans la littérature, les études pointent un sujet de manicre précise. Ceci
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explique donc la difficulté d’établir un critére de jugement principal et nous a obligé a étudier
un grand nombre de critéres secondaires.

Enfin, les cardiopathies congénitales concernent les patients dés leur naissance et sur
toute la durée de leur vie qu’on tente d’allonger et d’améliorer. 11 est donc évident qu’un recul
inférieur a 5 ans est modéré si on le compare a la durée totale de leur vie. Toutefois, dans les
cardiopathies congénitales, les pratiques évoluent, progressent et changent avant de connaitre
leurs résultats a long terme. Et si ce recul de 5 ans est aujourd’hui modéré, c’est parce que
I’espérance de vie des patients atteints de cardiopathies univentriculaires a considérablement

augmentg.

D. Conclusion

Ce travail montre que la prise en charge des cardiopathies univentriculaires actuelle est
a la fois tres différente et trés similaire a ce qui a été proposé il y a plus de 40 ans par les Pr
Fontan et Baudet. Le principes, les facteurs de bons résultats, les efforts nécessaires sont les
mémes. Les différences sont cependant marquées a la fois dans les techniques et dans
l'approche globale des patients, avec [’apparition d'une idée d'agenda optimal des
interventions successives, adapté a chaque patient. Cette étude permet de donner une bonne
vision d’ensemble de 1’évolution a court et 2 moyen termes des DCPT-EC. Les résultats
globaux sont excellents car la mortalité est faible et elle est rarement liée a une origine
cardiaque. Sur le plan fonctionnel, le statut NYHA des patients est bon et il apparait dans
notre série qu’il est li¢ au type de VU. Ce résultat devra étre observé au fil du temps, et avec
I’amélioration des pratiques concernant les VU de type droit. La moyenne d’age des patients
dans notre série est beaucoup plus élevé que dans la littérature, ce qui peut étre expliqué par la
gestion des indications chirurgicales au moment de la DCPP et de la DCPT. Cette différence
est actuellement en train de se gommer dans notre série vers un age moyen inférieur a 6 ans
pour pratiquer la DCPT car une totalisation précoce favoriserait la préservation de la fonction
du VU. Ces derniéres années, la prise en charge des collatérales au moment du cathétérisme
cardiaque préopératoire a évolué vers une stratégie d’embolisation plus agressive. Il semble
que cette stratégie améliore les suites post-opératoires, ce qui est confirmé dans la littérature.
La fenestration du conduit, qui a longtemps été¢ un sujet de controverse, parait aujourd’hui
moins nécessaire grace a la meilleure préparation des patients au moment de la DCPT et a
I’amélioration de thérapeutiques post-opératoires.

Au moment du diagnostic anténatal, une meilleure connaissance de nos résultats permet

de donner une information plus éclairée apres avoir fait le diagnostic de cardiopathie
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univentriculaire. Concernant les patients qui naissent, 1’évolution des connaissances et des
examens complémentaires permet de mieux connaitre I’anatomie et la physiologie propres a
chacun d’eux. Ainsi, la stratégie de DCPT-EC par étapes est a la fois standardisée et
spécifique pour chaque patient en fonction de ses caractéristiques, car elles peuvent conduire
a réaliser des interventions trés différentes avec comme finalité une circulation
physiologiquement identique. Nous avons mis en évidence les intéréts mais aussi les risques
de la conservation des flux additionnels au moment de la DCPP et I’intérét de différer la
DCPT au-dela de I’age de 10 ans. La variété des interventions pratiquées pour préparer ou
finaliser une DCPT s’enrichit depuis déja quelques années des interventions hybrides
(chirurgie et cathétérisme interventionnel). Leur développement devrait simplifier les suites et
permettre a un plus grand nombre de patients de bénéficier d’une DCPT.

La qualité de vie des patients atteints de cardiopathies congénitales est aujourd’hui au
centre des préoccupations, et notamment concernant les cardiopathies univentriculaires. Les
concepts de qualité de vie et la compréhension des mécanismes psychologiques d’adaptation a
une pathologie congénitale se développent. Il apparait, pour ces patients, que leur qualité¢ de
vie n’est pas inférieure a celle des sujets sains malgré un état de santé¢ moins bon. Ceci est
encourageant et nous pousse a améliorer encore les thérapeutiques pour prendre soin des
patients atteints de cardiopathies congénitales en général.

La dérivation cavopulmonaire totale reste néanmoins une intervention palliative pour
les cardiopathies univentriculaires. Leur qualité de vie et leurs capacités a faire des efforts
évolueront vers une détérioration progressive. Il faudra suivre ces patients a long terme au
cours de leur vie adulte, car ils subiront a nouveau des cathétérismes interventionnels et des
interventions chirurgicales pour des procédures d’assistance et/ou de transplantation. Une
population de « failing Fontan » est actuellement présente avec des montages d’anastomoses
atriopulmonaires. Cette population fait I’objet de discussions concernant sa prise en charge.
Dans quelques années, suivra inévitablement une population de patients ayant bénéficié de

DCPT par tunnel intracardiaque ou par conduit extracardiaque.
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Résumé

Depuis sa description en 1990, la dérivation cavopulmonaire totale avec conduit extra-
cardiaque (DCPT-EC), précédée d’une dérivation cavopulmonaire partielle, est devenue la
chirurgie de référence pour la prise en charge des cardiopathies univentriculaires. La mortalité
aprés DCPT-EC ayant fortement diminu¢ au fil des années, les enjeux concernent aujourd’hui
la longévité, la qualité de vie et le statut fonctionnel de ces patients. L’objectif principal de
cette étude est d’identifier les facteurs préopératoires et peropératoires associ€és au statut
fonctionnel a distance. Les objectifs secondaires étaient de repérer, parmi ces facteurs, ceux
qui étaient associés aux marqueurs de morbidité post-opératoire. Entre janvier 1999 et
décembre 2014, 165 patients étudiés rétrospectivement ont bénéficié d’'une DCPT-EC par
¢tapes dans deux centres de chirurgie des cardiopathies congénitales (Bordeaux et Marseille).
L’age moyen au moment de la DCPT-EC ¢était de 10,2 = 6,4 ans (2,2 — 34). A distance, le
statut NYHA était meilleur chez les patients avec un ventricule de type gauche que chez ceux
avec un ventricule de type droit (p=0,019). L’age de 11 ans au moment de la DCPT-EC est
apparu comme un seuil pronostique au dela duquel le statut fonctionnel a distance était moins
bon (p=0,017). L’index de Nakata ¢tait un facteur pronostique associ¢ avec la durée de
drainage thoracique (p=0,03) et la durée d’hospitalisation (p=0,03). La durée CEC est
apparue comme corrélée avec une durée plus longue de séjour en réanimation (p <0,001), de
drainage thoracique (p <0,001) et d’hospitalisation (p <0,001). L’embolisation préopératoire
des collatérales aortopulmonaires était associée avec une durée plus courte de séjour
réanimation (p=0,018) et d hospitalisation (p=0,03).

La DCPT-EC est une intervention avec une faible mortalité et des résultats a distance
satisfaisants sur le plan fonctionnel. La qualité de I’évolution a distance semble bien associée
avec les marqueurs de morbidité post-opératoire. Les marqueurs de morbidité post-opératoire
apparaissent également liés a certains facteurs préopératoires et peropératoires qui peuvent

servir d’alerte.

Mots clés : Chirurgie ; Cardiopathies congénitales ; Ventricule unique ; Opération de Fontan ;

Atrésie tricuspide

99



