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I. INTRODUCTION 
 

La population pédiatrique, avec ou sans cardiopathie congénitale, est exposée au risque de 

mort subite, notamment d’origine rythmique (1–6). Le traitement de référence en prévention 

de la mort subite par trouble du rythme ventriculaire chez l’adulte est l’implantation d’un 

défibrillateur automatique implantable (DAI) (7–9). L’efficacité du DAI chez l’enfant et les 

patients avec cardiopathie congénitale n’est plus à démontrer, même si la littérature à ce sujet 

reste moins abondante que chez l’adulte, les enfants et patients avec cardiopathie congénitale 

représentant moins de 1% de l’ensemble des patients implantés (10–18). 

Or, il s’agit d’une population spécifique, tant sur le plan morphologique (petits poids et taille), 

qu’anatomique (variation de l’architecture cardiaque) ou physiologique (shunts intra 

cardiaques). Par ailleurs, du fait de leur jeune âge, et des progrès considérables réalisés dans 

le domaine des cardiopathies congénitales, ces patients vont être, dans l’idéal, porteurs du 

matériel (DAI) à long terme, et sont donc "parfaitement" exposés aux complications liées au 

DAI (19,20). 

Depuis la première implantation rapportée chez l’adulte en 1980 (21), puis chez l’enfant et 

adulte jeune avec cardiopathie congénitale en 1989 (22), le DAI a connu de nombreuses 

évolutions, tant en matière technologique qu’en ce qui concerne les voies d’abord. 

Notre objectif était ainsi de réaliser un état des lieux sur l’implantation de DAI chez l’enfant, 

l’adolescent et l’adulte jeune, avec ou sans cardiopathie congénitale, de décrire les différentes 

modalités d’implantation et voies d’abord développées, leurs avantages et inconvénients 

respectifs, présenter l’expérience bordelaise dans le domaine, décrire les dernières 

technologies étudiées, aborder l’impact psycho-social que représente l’implantation d’un DAI, 

et discuter des perspectives d’avenir. 
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Les parties concernant les voies d’abord chirurgicales, le défibrillateur sous-cutané, 

l’implantation chirurgicale épicardique, ainsi que l’expérience bordelaise sont rédigées sous 

forme d’articles prêts à être soumis à une revue scientifique avec comité de relecture. 
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II. EPIDEMIOLOGIE 

L’incidence des cardiopathies congénitales est actuellement évaluée à 700-800 cas pour 

100.000 naissances (1). Les progrès réalisés dans le domaine sur le plan chirurgical, ainsi 

qu’en cathétérisme interventionnel, ont  révolutionné le pronostic et l’espérance de vie de ces 

patients. Il est estimé aujourd’hui que 85% des enfants porteurs d’une cardiopathie sévère 

atteindront l’âge adulte (2). De ce fait, la question du devenir à long terme de ces patients 

devient particulièrement pertinente.  

Paradoxalement, l’amélioration de l’espérance de vie est associée avec un risque plus 

important de mort subite (3). La mort subite est définie par un décès non traumatique survenu 

dans l’heure suivant le début des symptômes. Il s’agit dans la majorité des cas d’une mort 

subite d’origine cardiaque, le plus souvent par trouble du rythme ventriculaire (tachycardie 

ventriculaire [TV], fibrillation ventriculaire [FV]) (Figure 1). La mort subite d’origine 

cardiaque représente entre 14 et 26% des décès après chirurgie correctrice initiale (4). 
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Figure 1. Etiologies des décès parmi 41 patients ayant présenté une mort subite (barres 

hachurées = cause rythmique, barres vides = cause  circulatoire, barres pleines = insuffisance 

cardiaque congestive). TGA, transposition des gros vaisseaux ; TOF, tétralogie de Fallot ; AS, 

sténose aortique ; CoA, coarctation aortique. D’après Silka et al. A Population-Based 

Prospective Evaluation of Risk of Sudden Cardiac Death After Operation for Common 

Congenital Heart Defects. Journal of American College of Cardiology. 1998 (5). 

 

 

Chez les patients porteurs d’une cardiopathie congénitale, bien que l’incidence annuelle de la 

mort subite d’origine cardiaque soit relativement "faible" (100 cas pour 100.000 patients par 

an), le risque est 25 à 100 fois plus important que dans la population générale (5). Cela 

représente aux Etats-Unis et au Canada respectivement 765 et 90 décès par an (6). Ce risque 

semble cependant hétérogène, du fait de la diversité et la complexité des cardiopathies 

concernées. En effet, un patient porteur d’une communication inter-atriale (CIA) corrigée 

précocement ne subira pas les mêmes contraintes hémodynamiques et rythmiques qu’un 

patient avec un cœur univentriculaire ou une transposition des gros vaisseaux.  Dans une série 

de 3589 patients opérés entre 1958 et 1996, Silka et al. ont observé une incidence de la mort 

subite cardiaque chez les patients avec sténose aortique de 3% à 10 ans de suivi, 13% à 20 ans 

de suivi, et 20% à 30 ans de suivi. A titre de comparaison, l’incidence en cas de tétralogie de 

Fallot corrigée était de 2.2% à 20 ans, et 6% à 30 ans de suivi (Figure 2) (5). Les 

cardiopathies congénitales les plus à risque de mort subite sont ainsi la tétralogie de Fallot, la 
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transposition des gros vaisseaux, les cardiopathies obstructives du cœur gauche et les 

ventricules uniques (4). 

 

Figure 2. Survie sans mort subite après réparation chirurgicale des cardiopathies congénitales 

cyanogènes. TGA, transposition des gros vaisseaux ; TOF, tétralogie de Fallot. D’après Silka 

et al. A Population-Based Prospective Evaluation of Risk of Sudden Cardiac Death After 

Operation for Common Congenital Heart Defects. Journal of American College of 

Cardiology. 1998 (5). 

 

Chez l’enfant et l’adolescent en général, l’incidence de la mort subite cardiaque est estimée 

entre 0.8 à 6.2 cas pour 100.000 patients par an (7–10). Cela représente environ 500 décès 

annuels liés à une mort subite d’origine cardiaque aux Etats-Unis (7), dont 20 à 25% 

survenant pendant une activité sportive (11).  
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III. ETIOLOGIES DES MORTS SUBITES ET INDICATIONS 

D’IMPLANTATION DE DAI 

A. ETIOLOGIES DES MORTS SUBITES 

Au-delà de 35 ans, la coronaropathie athéromateuse représente la majorité des causes de mort 

subite d’origine cardiaque (1). Avant 35 ans, les causes peuvent être classifiées en quatre 

catégories : 1) Mort subite sur cœur structurellement sain ; 2) Myocardiopathies ; 3) 

Cardiopathies congénitales ; 4) Autres causes. 

1) La mort subite sur cœur structurellement sain regroupe les pathologies avec 

troubles du rythme ventriculaires létaux (fibrillation ventriculaire, tachycardie ventriculaire). 

Parmi celles-ci, on retient le syndrome du QT long (SQTL), le syndrome du QT court 

(SQTC), la tachycardie ventriculaire polymorphe catécholergique (TVPC), le syndrome de 

Brugada (BrS), le syndrome de repolarisation précoce (RP) et enfin la FV idiopathique (2).  

a. Le syndrome du QT long congénital est une anomalie génétique 

touchant environ 1 cas pour 2500 à 3500 personnes (3), liée à une mutation des gènes codant 

pour des canaux ioniques cardiaques, entraînant des anomalies de la repolarisation 

ventriculaire. La présentation clinique la plus fréquente est une syncope, due habituellement à 

une forme de tachycardie ventriculaire nommée torsade de pointe. Elle peut être liée à des 

facteurs déclenchants spécifiques tels que le stress, la natation, les stimuli sonores, ou encore 

survenir dans des contextes d’hypertonie vagale, en période bradycarde, au repos et durant le 

sommeil (4). Environ 15 à 25 % des patients avec SQTL authentifié ont un intervalle QT 

corrigé dans les limites de la normale, rendant le diagnostic délicat. Le traitement repose 

principalement, en sus de l’exclusion des facteurs aggravants allongeant le QT, sur la prise de 

bêtabloquants (5). 
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b. Le syndrome du QT court est également une canalopathie, de 

présentation clinique relativement semblable au SQTL, avec syncopes liées à des arythmies 

ventriculaires malignes. Il est défini par un intervalle QT corrigé ≤ 340 ms (6). 

c. La TV polymorphe catécholergique est caractérisée par des troubles du 

rythme ventriculaire induits par l’activité physique ou le stress émotionnel (TV 

bidirectionnelle et polymorphe). Il s’agit d’une canalopathie, le plus souvent liée à des 

mutations du gène codant pour les récepteurs de la ryanodine. La prévalence est estimée à 

1/10.000. Les symptômes, à type de palpitations ou syncope, surviennent le plus souvent dans 

l’enfance ou l’adolescence, les syncopes étant malheureusement souvent prises à tort pour des 

crises d’épilepsie. En l’absence de traitement, la mortalité varie de 30 à 50%. Le traitement 

repose, outre la contre-indication aux activités physiques, sur les bêtabloquants de par leur 

action anti-catécholergique (6,7).  

d. Le syndrome de Brugada est une canalopathie liée à diverses mutations 

touchant des gènes codant pour les canaux sodiques. Il est caractérisé par un aspect 

électrocardiographique (ECG) (aspect de bloc de branche droit incomplet avec sus-décalage 

du point J d’au moins 2 mm dans les dérivations précordiales droites V1 et/ou V2, spontané 

ou provoqué par injection intraveineuse d’agents bloqueurs des canaux sodiques) et un risque 

majoré de mort subite par fibrillation ventriculaire. Il touche majoritairement les sujets de 

sexe masculin, et se manifeste le plus souvent dans la quatrième décennie de vie (syncope, 

mort subite). Sa prévalence va de 1/1.000 à 1/10.000 (6). 

e. Le syndrome de repolarisation précoce est une entité de description 

relativement récente, caractérisée par un aspect ECG (élévation du point J dans les dérivations 

inférieures et/ou latérales) associé à un épisode documenté de FV idiopathique et/ou TV 

polymorphe, avec une nette prédominance masculine (6,8). 
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f. La FV idiopathique est une cause rare de mort subite récupérée, 

semblant liée à des extrasystoles ventriculaires originaires du réseau de Purkinje. Il s’agit d’un 

diagnostic d’exclusion, après élimination des autres causes de mort subite sur cœur 

structurellement sain. Le traitement curatif repose, quand il est possible, sur l’ablation de ces 

foyers d’extrasystoles (6). 

2) Les myocardiopathies incluent la myocardiopathie hypertrophique (MCH), la 

myocardiopathie dilatée (MCD), et la dysplasie arythmogène ventriculaire droite (DAVD). 

a. La MCH est une des causes les plus fréquentes de mort subite d’origine 

cardiaque chez les sujets de moins de 35 ans. Il s’agit d’une maladie autosomique dominante 

liée à des mutations sur les gènes codant pour des protéines sarcomériques (ex : myosine, 

troponine). Sa prévalence est estimée à 1/500. La présentation clinique est souvent pauvre, au 

contraire de l’ECG, montrant souvent des signes d’hypertrophie ventriculaire gauche et des 

troubles de repolarisation. Les facteurs de risque de mort subite classiquement retenus sont 

l’âge, les antécédents familiaux de mort subite chez les apparentés du premier degré, 

l’épaisseur septale maximale (≥ 30 mm), la taille de l’oreillette gauche, le gradient maximal 

de la voie d’éjection ventriculaire gauche, des épisodes de TV non soutenue, de syncopes 

inexpliquées, ainsi qu’un défaut d’adaptation tensionnelle à l’effort. Ces différents paramètres 

ne s’appliquent qu’aux patients sans MCH métabolique ou infiltrative (6). 

b. La MCD est caractérisée par une dilatation des cavités cardiaques 

associée à une altération de la fonction systolique. Elle peut être acquise (le plus souvent 

ischémique chez l’adulte, ou encore secondaire à une myocardite ou à une consommation de 

toxiques) ou bien "primitive" (encore appelée "idiopathique") en l’absence de cause évidente 

retrouvée. Environ 20 à 50% de ces MCD dites "primitives" sont liées à des anomalies 
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génétiques (gènes codant pour diverses protéines constituant le matériel intra-cellulaire). Six à 

8% des MCD "primitives" sont dues à une laminopathie (9). 

c. La DAVD est une cardiopathie caractérisée par un remplacement des 

myocytes par des adipocytes et fibrocytes. Sa prévalence est estimée de 1/1.000 à 1/5.000. 

Les gènes impliqués dans cette maladie autosomique dominante codent  pour des protéines de 

jonction inter-cellulaires (ex : desmoplakine, plakophiline). On note une atteinte 

prédominante du ventricule droit, mais également des formes biventriculaires pouvant dans 

certains cas conduire à une transplantation cardiaque. Elle est associée à des arythmies 

ventriculaires polymorphes, originaires du ventricule droit, particulièrement sensibles aux 

catécholamines (6,10). 

3) Au sein des cardiopathies congénitales, certaines pathologies semblent plus à 

risque de mort subite rythmique, notamment les cardiopathies avec obstacle du cœur gauche, 

et tout particulièrement la sténose aortique (11). La tétralogie de Fallot (TdF), les cœurs 

univentriculaires et la transposition des gros vaisseaux sont également associés à un risque 

marqué de mort subite (6,12). Les cardiopathies congénitales incluent également les 

anomalies de naissance coronaire, responsables d’un nombre non négligeable de morts subites 

(13). 

4) Enfin, on retient également parmi les causes de mort subite d’origine cardiaque 

la myocardite (inflammation du myocarde le plus souvent liée à une infection virale), le 

commotio cordis (FV induite par un traumatisme thoracique survenant en période vulnérable 

ventriculaire), et les ruptures aortiques (13). 
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B. INDICATIONS D’IMPLANTATION DE DAI 

Les indications de DAI chez l’adulte sont bien codifiées, étayées par de nombreuses études 

prospectives, avec de larges populations. De par une incidence moindre de la mort subite 

rythmique chez l’enfant et les sujets porteurs de cardiopathies congénitales, les 

recommandations reposent sur des études le plus souvent rétrospectives, et sur des effectifs 

plus faibles (6,14). 

De manière générale, en prévention secondaire, l’implantation d’un DAI est recommandée en 

cas de mort subite récupérée, due à une fibrillation ventriculaire ou une tachycardie 

ventriculaire (TV) avec instabilité hémodynamique, en l’absence de cause aiguë réversible 

(classe I). 

En prévention primaire, du fait de données moindres, les recommandations sont basées sur 

des consensus d’experts et l’extrapolation d’études menées chez l’adulte, aboutissant à des 

niveaux de preuve moins élevés. 

 

1) Concernant les morts subites rythmiques dans le domaine des cardiopathies 

congénitales : 

L’implantation d’un DAI est recommandée en cas d’arrêt cardiaque récupéré, après exclusion 

d’une cause aiguë réversible (recommandation de classe I, niveau de preuve B), ainsi qu’en 

cas de TV soutenue spontanée, après évaluation hémodynamique et électrophysiologique (I, 

B). L’implantation est également recommandée en prévention primaire, en cas de cardiopathie 

congénitale avec fraction d’éjection du ventricule systémique < 35%, et classe NYHA (New-

York Heart Association) II ou III (I, C). 
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Dans la tétralogie de Fallot, l’implantation de DAI doit être considérée chez des sujets adultes 

sélectionnés, avec multiples facteurs de risque de mort subite (dysfonction ventriculaire 

gauche, durée du QRS ≥ 180 ms, induction de TV soutenue lors d’une exploration 

électrophysiologique) (IIa, B) (6). 

 

2) Concernant les morts subites rythmiques en cas de canalopathie et de 

myocardiopathie : 

En pédiatrie, l’implantation d’un DAI est recommandée après mort subite récupérée en 

l’absence de cause réversible (recommandation de classe I, niveau de preuve B). En 

prévention primaire, l’implantation d’un DAI est recommandée, en association à un traitement 

médical, pour les patients à haut risque (I, B) (6). Chez l’adulte, l’implantation d’un DAI est 

recommandée en cas d’arrêt cardiaque récupéré. En prévention primaire, l’évaluation du 

rapport bénéfices/risques repose sur les antécédents familiaux, la survenue de syncopes ainsi 

que l’échec éventuel des thérapeutiques médicamenteuses (mauvaise observance, effets 

secondaires, inefficacité). 

a. Dans le SQTL, l’implantation d’un DAI est recommandée, en 

association aux bêtabloquants, après un arrêt cardiaque récupéré (recommandation de classe I, 

niveau de preuve B). Elle doit être considérée en cas de syncope et/ou TV sous bêtabloquants 

(IIa, B) (6). 

b. Dans le SQTC, l’implantation d’un DAI est recommandée après un 

arrêt cardiaque récupéré et/ou en cas de TV soutenue spontanée documentée 

(recommandation de classe I, niveau de preuve C). Le manque de données disponibles dans la 

littérature concernant la prévention primaire ne permet pas d’établir de recommandations dans 
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cette situation. L’implantation doit être discutée en cas d’histoire familiale importante de mort 

subite avec arguments en faveur d’un QTc raccourci (6). 

c. Dans la TVPC, l’implantation d’un DAI est recommandée, en 

association aux bêtabloquants, en cas d’arrêt cardiaque récupéré, de syncopes à répétition, ou 

de TV bidirectionnelle/polymorphe malgré un traitement optimal (recommandation de classe 

I, niveau de preuve C) (6). 

d. Dans le syndrome de Brugada, l’implantation d’un DAI est 

recommandée après un arrêt cardiaque récupéré et/ou en cas de TV soutenue spontanée 

documentée (recommandation de classe I, niveau de preuve C). Elle doit être considérée en 

cas d’aspect de type 1 spontané à l’ECG avec notion de syncope (IIa, C). Elle peut être 

considérée en cas de FV lors d’une stimulation ventriculaire programmée (deux ou trois 

extrastimuli à deux sites) (IIb, C) (6). 

e. Dans le syndrome de repolarisation précoce, les dernières 

recommandations sur les arythmies ventriculaires et la prévention de la mort subite cardiaque 

ne peuvent préciser la place du DAI dans cette pathologie du fait de données insuffisantes 

dans la littérature (6). 

f. L’implantation d’un DAI est recommandée après FV idiopathique 

(recommandation de classe I, niveau de preuve B) (6). 

g. Dans la MCH, l’implantation d’un DAI est recommandée en cas de 

mort subite récupérée après TV ou FV, ou en cas de TV soutenue spontanée avec syncope 

et/ou troubles hémodynamiques (recommandation de classe I, niveau de preuve B). En 

prévention primaire, une stratification du risque doit être réalisée selon un estimateur du 

risque de mort subite à 5 ans, prenant en compte les différents critères cités ci-dessus (cf. 
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chapitre III, page 27). En cas de risque ≥ 6%, l’implantation doit être considérée 

(recommandation de classe IIa, niveau de preuve B). En cas de risque inférieur, elle peut être 

considérée et doit être discutée au cas par cas (IIb, B). Cet estimateur du risque n’est pas 

valable pour les patients de moins de 16 ans (6). 

h. Dans les MCD, l’implantation d’un DAI est recommandée en cas de FV 

ou TV avec mauvaise tolérance hémodynamique et espérance de vie de plus d’un an 

(recommandation de classe I, niveau de preuve A). En prévention primaire, l’implantation est 

recommandée en cas d’insuffisance cardiaque symptomatique (NYHA II – III) et fraction 

d’éjection ≤ 35% malgré au moins trois mois de traitement médical optimal et espérance de 

vie supérieure à un an (I, B). Dans le cas particulier des laminopathies, l’implantation d’un 

DAI doit être considérée en cas diagnostic génétiquement confirmé associé à des facteurs de 

risque (TVNS documentée au Holter-ECG, FEVG < 45% à la première évaluation, sexe 

masculin, mutation autre que non-sens) (IIa, B) (6). 

i. Dans la DAVD, l’implantation d’un DAI est recommandée en cas de 

mort subite récupérée et de TV avec mauvaise tolérance hémodynamique (recommandation 

de classe I, niveau de preuve C), et doit être considérée en cas de TV soutenue bien tolérée 

(IIa, B) (6).  
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IV. VOIES D’ABORD 

Une fois l’indication de défibrillation posée, le choix de la voie d’abord est crucial, dicté par 

les contraintes anatomiques et physiologiques de la population pédiatrique et atteinte d’une 

cardiopathie congénitale. Les principales modalités d’implantation de DAI développées en 

cardiopédiatrie et cardiopathies congénitales de l’enfant et l’adulte sont l’abord endocavitaire, 

l’abord chirurgical, et désormais le défibrillateur sous-cutané. Nous développerons dans ce 

chapitre chacune de ces techniques avec leurs avantages, leurs inconvénients et les 

perspectives d’avenir. 
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A. ABORD ENDOCAVITAIRE 

L’implantation de DAI par voie endocavitaire consiste, après abord veineux le plus souvent 

céphalique ou sous-clavier, à placer une ou plusieurs sondes intracardiaques, qui, après 

fixation au myocarde, seront laissées en place et connectées à un boîtier situé en position 

sous-cutanée ou sous-musculaire en région pectorale. 

Parmi les avantages de cette procédure, on retient qu’il s’agit d’une technique classiquement 

réalisée chez l’adulte avec un recul important, puisque les premières implantations remontent 

au début des années 1980 avec développement des sondes intracavitaires à partir des années 

1990. Elle est relativement peu invasive, ne nécessitant notamment pas de sternotomie. Elle 

peut être réalisée sous anesthésie locale ou générale. 

En revanche, cet abord nécessite la possibilité d’un accès aux cavités cardiaques (1–3), ainsi 

qu’un poids minimal (habituellement 15-20 kg). Ce type d’implantation n’est par ailleurs pas 

dénué de risques, que ce soit au moment de l’implantation ou bien à distance (4,5).  

Les principaux risques à la phase aiguë, en-dehors du risque hémorragique inhérent à ce type 

d’intervention, sont le pneumothorax, principalement en cas d’abord sous-clavier, 

l’hémothorax ou hémopéricarde, et la tamponnade en cas de sonde transfixiante. On note 

également des déplacements précoces de sondes. 

Concernant les complications à distance, on distingue traditionnellement les complications 

mécaniques, les complications infectieuses, et les dysfonctions de sonde.  

Sur le plan mécanique, l’abord endocavitaire engage le capital veineux de ces jeunes patients, 

avec un risque de sténose et de thrombose veineuse important à long terme. Le risque peut 

être lié d’une part à la thrombose (6,7) avec les complications obstructives que cela implique 

(insuffisance veineuse, insuffisance hépato-cellulaire) et d’autre part aux évènements 

thrombo-emboliques, tout particulièrement chez les patients avec shunt intra-cardiaque et 
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donc risque d’accident vasculaire cérébral (8). Par ailleurs, chez ces sujets potentiellement 

actifs, les contraintes imposées aux sondes seront majeures au fil du temps, que ce soit du fait 

de mouvements et frottements itératifs contre la clavicule ou la première côte, ou bien encore 

de périodes de croissance, imposant d’anticiper et de contrôler l’étirement des sondes par la 

réalisation de boucles lors de l’implantation. Ces contraintes exposent ainsi au risque de 

rupture de sonde, et donc de survenue de thérapies inappropriées (9–11) avec des 

conséquences psychologiques et sociales associées (12–18).  

Un des principaux risques également lié à cette voie d’abord est le risque infectieux (9,19,20). 

Les infections de matériel peuvent en effet dans certains cas engager le pronostic vital. On 

distingue les infections locales (infection de loge, extériorisation de boîtier) et les infections 

systémiques (hémocultures positives, endocardites). Cette affection reste grevée d’un 

pronostic sombre avec un risque infectieux majeur (choc septique), ainsi qu’un risque 

hémodynamique du fait de potentiels délabrements valvulaires et d’emboles septiques 

pulmonaires ou systémiques en cas de shunt. La prise en charge de ce type d’infection 

nécessite, dans la mesure du possible, l’extraction de l’ensemble du matériel de défibrillation. 

Il s’agit d’une procédure particulièrement à risque, notamment de tamponnade et de 

délabrement valvulaire (tricuspide) et vasculaire (veine cave supérieure, veine sous-clavière). 

Ce risque évolue de manière exponentielle avec l’ancienneté des sondes. Or, la population 

pédiatrique et avec cardiopathie congénitale a vu son espérance de vie allongée 

significativement avec les progrès réalisés dans ce domaine d’où un risque majoré lors de ce 

type de procédure (21–27).  

Malgré les progrès réalisés en matière de prise en charge et de matériel, la dysfonction de 

sonde reste également un problème non négligeable chez ces patients implantés pour de 

nombreuses années. En effet, les sondes de défibrillation sont exposées au risque de fracture, 

avec rupture d’isolant ou encore de conducteur. Les fractures de sondes sont favorisées chez 
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l’enfant par les contraintes mécaniques inhérentes à cette population avec l’étirement des 

sondes lié à la croissance, ainsi que la sollicitation répétée de zones en rapport avec le trajet 

des sondes. Les fractures de sondes exposent au risque de choc inapproprié (9–11), pouvant 

avoir des conséquences dramatiques sur le plan rythmique, ainsi que sur le plan 

psychologique (12–18). Des défauts de fonctionnement peuvent également être liés à un 

déplacement tardif de sonde. 

Par ailleurs, chez les patients avec nécessité de stimulation se pose le problème de la 

stimulation ventriculaire droite au long cours. En effet, de nombreuses études ont démontré 

l’effet délétère de cette dernière, induisant un asynchronisme de contraction avec dilatation 

ventriculaire et altération de la fonction contractile (28).  
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B. ABORD CHIRURGICAL 

1. Introduction 

En parallèle avec les développements technologiques, les indications d'implantation de 

défibrillateur ont considérablement augmenté chez les enfants avec cardiopathie structurelle 

ou présentant une canalopathie (1,2). La décision d'implanter un défibrillateur nécessite une 

discussion pluridisciplinaire concernant les modalités d’implantation. En effet, il existe un 

certain nombre de difficultés techniques spécifiques (3) et les études portant sur l'implantation 

d'un défibrillateur chez l'enfant sont généralement rétrospectives, portant sur des effectifs 

limités, sans comparaison directe entre les techniques ce qui rend difficile l'élaboration de 

recommandations permettant de faire le choix entre les différentes techniques implantatoires 

(1–3). Si les toutes premières implantations étaient chirurgicales, l'évolution vers des 

dispositifs endocavitaires a permis de réduire considérablement la morbidité associée avec ce 

type d'intervention, et constitue aujourd'hui la voie d'abord préférentielle pour une majorité de 

patients (1–6). Certaines complications restent toutefois fortement problématiques chez le 

patient jeune, qui va devoir affronter plusieurs décennies de surveillance et de changements 

de boîtiers et/ou de sondes. La procédure d'implantation d'une sonde endocavitaire est grevée 

d'une morbidité propre et les complications au long cours incluent principalement la 

thrombose veineuse, l'infection de matériel et les dysfonctions de sonde qui nécessitent une 

procédure d'extraction de matériel associée à une morbi-mortalité significative (6–10). Ce 

constat alarmant a conduit au développement récent de dispositifs avec sonde sous-cutanée 

(S-ICD System, Cameron Health/Boston Scientific®) qui paraissent particulièrement adaptés 

à une population de patients jeunes ainsi qu’à certains patients avec cardiopathie congénitale 

complexe sans possibilité d'accès aux cavités cardiaques ou présentant un shunt résiduel intra-

cardiaque (11–13). Si les premières études retrouvent une faisabilité et une sécurité 
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satisfaisantes, positionnant cette voie d'abord comme une voie alternative très prometteuse, il 

existe également un certain nombre de limites comme l'absence de matériel adapté aux 

enfants de petite taille et l'absence de possibilité de stimulation anti-tachycardique (SAT) ou 

anti-bradycardique (14,15). Si l'essor des dispositifs endocavitaires et sous-cutanés a 

considérablement réduit la place du chirurgien dans la prise en charge des enfants nécessitant 

l'implantation d'un défibrillateur, il reste encore un certain nombre d'indications 

préférentielles aux techniques chirurgicales. L'ingéniosité des équipes chirurgicales a permis 

le développement de différentes techniques opératoires, chacune ayant ses avantages et 

inconvénients respectifs, avec une évolution progressive vers des interventions moins 

invasives et permettant d'optimiser le vecteur de défibrillation (16–20).  

Dans ce chapitre, nous nous proposons de reprendre la littérature concernant les différentes 

techniques d'implantation chirurgicale d'un défibrillateur, en insistant sur le sous-groupe 

constitué des enfants, des adultes jeunes et des patients avec cardiopathie congénitale, et nous 

essaierons de définir les indications préférentielles et les perspectives d'avenir. 
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2. Les premiers dispositifs chirurgicaux : patchs épicardiques 

Les premiers dispositifs implantés chez l'adulte comme chez l'enfant nécessitaient une 

sternotomie ou une thoracotomie avec positionnement d'un patch de défibrillation épicardique 

ventriculaire, d'une sonde ventriculaire épicardique et d'un boîtier dans une loge abdominale 

(4). Le courant de défibrillation était délivré entre le patch et le boîtier qui était actif. Cette 

intervention était relativement invasive mais permettait une efficacité initiale satisfaisante en 

matière de défibrillation (21,22). En revanche, les études au long cours ont retrouvé une 

morbidité importante et un taux de complications rédhibitoire avec mise en évidence de cas de 

médiastinite, de péricardite constrictive, de syndrome post-péricarditique, de déformation et 

de rupture du patch responsables d'une augmentation des seuils de défibrillation (23–28). 

Certaines de ces complications justifiaient d'une réintervention à risque avec extraction du 

patch et/ou décortication péricardique. Des résultats défavorables concernant la mortalité par 

rapport à une implantation endocavitaire ont conduit à l'abandon de l'implantation des patchs 

péricardiques mais ont également conduit les chirurgiens de différents centres à rechercher 

une alternative plus adaptée aux caractéristiques de la population pédiatrique (3,24). 
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3. Défibrillateur avec sonde de défibrillation sous-cutanée et sonde de 

stimulation/détection épicardique 

L'ajout d'une sonde sous-cutanée était parfois proposé en seconde intention chez les patients 

adultes présentant une élévation de seuil sur un dispositif endocavitaire, pour modifier le 

vecteur de défibrillation en redirigeant une partie de l'énergie délivrée sur la face postérieure 

du cœur. L'implantation en première intention d'un système chirurgical avec sonde de 

défibrillation sous-cutanée et sonde de stimulation/détection épicardique a été proposée à 

partir du début des années 2000 par plusieurs équipes (16,17,29). Différentes techniques 

opératoires ont été décrites, le boîtier étant généralement positionné dans une loge 

abdominale, une ou plusieurs sondes de stimulation/détection étant suturées sur le péricarde et 

un coïl transveine ou un patch étant positionné sous la peau en position extra-thoracique dans 

le dos du patient (29–32). Cette technique peut être utilisée quels que soient la taille et le 

poids du patient puisque la littérature retrouve un large éventail de patients allant d'un cas 

décrit chez un enfant de moins de 3 mois et pesant moins de 6 kg, jusqu'à des patients adultes 

avec cardiopathie congénitale. L'implantation de la sonde de stimulation/détection épicardique 

peut être réalisée à partir d'une voie d'abord plus ou moins invasive (sternotomie médiane, 

thoracotomie ou abord sous-xyphoïdien). L'implantation de la sonde sous-cutanée peut être 

réalisée avec ou sans contrôle fluoroscopique, à partir d'une incision sous-axillaire. La sonde 

est tunnelisée vers le boîtier et vers le dos du patient en suivant un trajet postérieur et 

supérieur sous la peau en s'approchant de la colonne vertébrale. Le courant de défibrillation 

est délivré entre le coïl extra-thoracique et le boîtier qui est forcément actif.  

Les avantages potentiels de ce type de dispositif sont de permettre d'éviter les complications 

associées à une sonde endocavitaire, de préserver le capital veineux, de réduire la quantité de 

matériel intra-péricardique, puisque seule la sonde de stimulation/détection est suturée sur le 
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péricarde, et donc de réduire le risque de péricardite, de constriction, de strangulation et de 

lésion d'une artère coronaire.  

Une analyse de la littérature retrouve toutefois un nombre relativement important de 

complications dans la population pédiatrique, même si les effectifs et la durée de suivi sont 

très limités. Une première limite de cette approche est que la sonde de défibrillation utilisée 

n'a pas été spécifiquement désignée pour ce type d'intervention (33). En effet, un coïl 

transveine habituellement positionné dans la veine cave supérieure est généralement utilisé, 

alors que les contraintes et le stress exercés sur une sonde endoveineuse et une sonde sous-

cutanée sont fondamentalement différents. Les seuils de défibrillation semblent plus élevés 

avec une sonde sous-cutanée qu'avec une sonde endocavitaire ou avec une sonde cousue sur le 

péricarde, le coïl de défibrillation extra-thoracique étant plus à distance de la masse 

myocardique. De plus, la croissance des enfants est associée avec un risque accru de fracture 

de sonde et de déplacement de sonde, expliquant une augmentation progressive des seuils de 

défibrillation et une altération de la qualité de la détection, pouvant nécessiter une 

réintervention. La sonde sous-cutanée n'étant pas protégée dans la cavité thoracique, elle est 

plus sujette à un traumatisme extérieur avec un risque accru de fracture. Ces différentes 

limites expliquent le fait que cette voie d'abord est très rarement proposée aujourd'hui dans la 

population pédiatrique (30,33). 
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4. Défibrillateur avec sonde de défibrillation pleurale et sonde de 

stimulation/détection épicardique 

Ce type d'intervention, proposée par une équipe suisse, est une variante de la procédure 

précédente, et a été pensée pour répondre aux limites en rapport avec l'existence de la sonde 

extra-thoracique (20). Le boîtier est positionné dans une loge abdominale ou intra-thoracique 

en position horizontale au-dessus du diaphragme, une ou plusieurs sondes de 

stimulation/détection sont suturées sur le péricarde et un coïl transveine est positionné en 

position sous-pleurale (Figures 3, 4). Dans la série initiale provenant du centre suisse et 

comprenant 8 enfants, le plus jeune avait moins de 3 ans.  

 

Figure 3. Jeune patient avec syndrome de Brugada implanté avec un coïl transveine placé en 

position sous-pleurale. Radiographie thoracique (RT) à l’âge de 8 ans (A) et à l’âge de 15 ans 

(B). 
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Figure 4. Jeune patient avec SQTL implanté avec un coïl transveine placé en position sous-

pleurale. RT à l’âge de 9 ans (A) et six mois plus tard (B) avec un déplacement du coïl, 

complication pouvant être observée avec un coïl en position sous-pleurale ou sous-cutanée du 

fait de l’absence de fixation de l’extrémité distale. 

 

 

Il existe un certain nombre d'avantages et d'inconvénients à cette technique. Le 

positionnement intra-thoracique du boîtier permet d'optimiser le vecteur de défibrillation en 

diminuant la distance entre les deux pôles de défibrillation et permet de limiter les risques de 

traumatisme chez des patients jeunes et actifs par rapport à un positionnement dans une loge 

intra-abdominale. De même, la position intra-thoracique sous-pleurale limite le stress généré 

sur la sonde par les mouvements cardiaques ou pulmonaires, par rapport à une position 

épicardique ou sous-cutanée. Cette intervention permet également de limiter la taille des 

incisions et privilégie donc l'aspect esthétique.  

La position sus-diaphragmatique du boîtier implique une plus grande difficulté de la 

procédure de changement de boîtier, une dissection précautionneuse étant nécessaire pour 

éviter une lésion myocardique ventriculaire droite. Dans la série initiale, un déplacement 

précoce de sonde nécessitant un repositionnement a été décrit. Une seconde série de 15 

patients provenant du même centre a bénéficié d'un suivi moyen prolongé de 5 ans (34). Les 

seuils de défibrillation étaient stables au long cours. En revanche, en dépit de l'avantage 
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conféré par la position intra-thoracique de la sonde, une réintervention s'est avérée nécessaire 

chez 4 patients pour déplacement de sonde, rupture de sonde ou rupture d'isolant. La 

littérature validant la faisabilité et l'efficacité ce type de procédure provient d'un seul centre, 

l'applicabilité dans d'autres centres reste donc à valider. 
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5. Défibrillateur avec sonde de défibrillation intra-péricardique 

Ce type d'approche avec positionnement d'une sonde intra-péricardique est aujourd'hui 

pratiqué dans un nombre relativement important de centres avec certaines variantes (Figure 5) 

(18,19,35–39). Une sonde de stimulation/détection est suturée sur le péricarde. Une 

sternotomie médiane, une thoracotomie ou un abord sous-xyphoïdien peuvent être proposés 

avec globalement, une évolution vers des approches de moins en moins invasives.  

 

Figure 5. Adolescent implanté d’un DAI par abord sous-xyphoïdien, avec un coïl suturé sur 

la paroi antérieure du ventricule gauche (VG) et un coïl suturé sur la paroi latérale du VG ; 

RT de face (A) et de profil (B). Le boîtier est positionné dans une loge intra-thoracique en 

position horizontale, au-dessus du diaphragme. 

 

Une bonne visualisation du myocarde peut toutefois s'avérer indispensable pour permettre 

d'éviter toute lésion des artères coronaires par la sonde de défibrillation. Parmi les variantes, 

on retrouve les techniques avec : 

a) un seul coïl de défibrillation positionné sur la paroi latérale ventriculaire gauche avec un 

boîtier dans une loge abdominale droite ; 

b) deux coïls positionnés sur la paroi latérale du ventricule gauche et sur la paroi latérale du 

ventricule droit ;  
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c) une sonde de défibrillation endocavitaire double coïl avec un coïl positionné sur chaque 

ventricule. La sonde ou le coïl peuvent être suturés directement sur le péricarde ou positionnés 

dans le sac péricardique. Le boîtier peut être positionné dans une loge abdominale ou en 

position sus-diaphragmatique. 

Ce type d'approche permet l'implantation chez des enfants très jeunes (< 1 an) et de petite 

taille (< 5 kg).  

On retrouve un certain nombre d'avantages et d'inconvénients. Le vecteur de défibrillation 

semble optimal, les deux pôles de défibrillation étant proches et quasiment au contact du 

cœur, ce qui est confirmé par l'existence d'excellents seuils de défibrillation. L'intégralité du 

matériel peut être implantée, pour l'abord sous-xyphoïdien, à travers une seule incision 

abdominale haute, sans sternotomie partielle ni totale (pour le positionnement d'une sonde 

sous-cutanée, deux incisions séparées sont nécessaires pour positionner la sonde et le boîtier). 

Une fixation suffisante doit permettre d'éviter les déplacements en rapport avec la croissance. 

Cette fixation peut être obtenue par une fixation active en bout de sonde ou différents points 

de fixation par suture le long de la sonde.  

L'existence d'adhésions péricardiques à la suite d'une intervention précédente (fréquente chez 

les patients avec cardiopathie congénitale) constitue une difficulté, si ce n'est une contre-

indication anatomique, à l'utilisation d'un défibrillateur péricardique. En pratique, plusieurs 

interventions ont été réalisées dans ce cadre avec une procédure décrite comme plus difficile 

mais réalisable, la réalisation d’un scanner thoracique pré-opératoire pouvant aider le 

chirurgien à visualiser les adhérences et préparer l’intervention de manière optimale. De 

même, placer le coïl ou une sonde de défibrillation dans le péricarde majore le risque 

d'adhésions et de péricardite. Le contact direct et prolongé entre la sonde ou le coïl et le 

myocarde pourrait s'avérer arythmogène, même si aucune arythmie sévère n'a été décrite à ce 

jour dans ce cadre. Il existe un risque de strangulation progressive avec la croissance surtout 
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quand deux coïls sont implantés ou qu'une sonde est enroulée autour du cœur, ce qui implique 

qu'une bonne mobilité des coïls ou de la sonde soit préservée et que les artères coronaires 

soient soigneusement évitées. 

Cette intervention semble efficace à court et moyen termes avec des seuils de défibrillation 

bas et un taux de fracture limité mais également non nul. Les données au long cours sont très 

limitées ce qui ne permet pas d'avoir une évaluation précise des conséquences de la présence 

prolongée d'une quantité importante de matériel dans le sac péricardique.  
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6. Implantation vidéo-assistée ou par robotique 

La recherche de procédures de moins en moins invasives a conduit certains centres à réaliser 

l'implantation de défibrillateurs à l'aide d'une mini-thoracotomie vidéo-assistée ou à l'aide 

d'un robot (Figure 6) (40,41).  

 

Figure 6. Implantation mini-invasive d’un DAI avec fonction de resynchronisation, robot-

guidée par le système Da Vinci® (Intuitive Surgical Inc, Sunnyvale, CA, USA) ; un coïl est 

suturé sur le péricarde le long de la paroi latérale VG, et un autre est introduit par une petite 

incision péricardique sur la face antérieure du ventricule droit (VD) (sonde Medtronic 

Transvene®). 

 

Le principe est d'aborder le myocarde par deux ou trois mini-incisions au niveau des espaces 

intercostaux, avec introduction d'une caméra et des instruments, et de positionner le matériel 

sous contrôle visuel. Lors d'une chirurgie robotique, le chirurgien utilise 2 bras télémanipulés 

sous thoracoscopie, ce qui permet un grand degré de liberté à l'extrémité des instruments et 

l'accès à l'intégralité du péricarde ventriculaire gauche. Ce type d'intervention est réalisé avec 

création d'un pneumothorax par ventilation sélective qui permet un déplacement du médiastin 
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vers le côté opposé, et optimise ainsi l'exposition cardiaque. Une ou plusieurs sondes de 

stimulation/détection (possibilité de positionner une sonde auriculaire, une sonde ventriculaire 

droite et une sonde ventriculaire gauche) et une sonde de défibrillation sont suturées sur le 

myocarde ou à l'intérieur du sac péricardique (seule l'extrémité distale de la sonde est intra-

péricardique). Une sonde de défibrillation double coïl ou deux coïls indépendants sont 

positionnés autour du cœur avec un coïl au contact du ventricule gauche et un coïl au contact 

du ventricule droit pour optimiser le vecteur de défibrillation. Le boîtier peut être positionné 

indifféremment dans une loge sous-pectorale gauche, une loge intra-abdominale et peut être 

exclu du circuit de défibrillation (boîtier froid). L'implantation robotisée ou vidéo-assistée 

permet une intervention peu invasive avec réduction des durées d'hospitalisation et 

préservation de l'esthétique, les incisions étant limitées. Positionner les sondes de stimulation 

sans fluoroscopie et sous contrôle visuel permet de supprimer l'irradiation pour le chirurgien 

et le patient, et de réduire le risque de lésion des artères coronaires. La possibilité de 

positionner une sonde atriale et une sonde ventriculaire droite et gauche, autorisant une 

resynchronisation biventriculaire, semble particulièrement intéressante chez certains patients 

avec cardiopathie congénitale sévère ou avec myocardiopathie dilatée.  

L'accessibilité à l'implantation par robotique est toutefois extrêmement modeste par rapport 

aux techniques chirurgicales traditionnelles et évidemment limitée aux centres disposant d'un 

robot. Une intervention cardiaque ou thoracique préalable rend difficile l'application de cette 

méthode en raison de la présence d'adhérences. La taille des instruments ne permet pas 

d'utiliser cette technique chez des enfants de petit poids. Le taux de complications semble 

faible même si l'expérience et le recul pour ce type de technique sont extrêmement limités. 

L'évaluation des complications au long cours semble une étape indispensable avant la 

diffusion de cette technique à plus large échelle. 



57 

 

 

 

 

7. Quels enfants, adultes jeunes ou patients avec cardiopathie 

congénitale doivent bénéficier de l'implantation chirurgicale d'un 

défibrillateur ? 

Délivrer un choc électrique est la seule thérapeutique permettant de rétablir un rythme viable 

chez un enfant présentant une fibrillation ventriculaire. Il existe donc des indications validées 

et non discutables d'implantation d'un défibrillateur dans cette population. En revanche, le 

choix de la voie d'abord optimale n'est pas clairement défini : il n'existe pas de 

recommandations provenant des sociétés savantes, ce qui laisse le choix aux médecins 

impliqués dans la prise en charge, entre différentes techniques. Il est possible de décomposer 

la population pédiatrique et les patients avec cardiopathie congénitale en différents sous-

groupes, même si une technique d'implantation individualisée doit être proposée : 

a) Patients avec cœur structurellement sain (SQTL, SQTC, TVPC, BrS, 

RP, FV idiopathique) 

Ces patients, dans l'immense majorité des cas, ne nécessitent pas d'être stimulés au long cours 

(42). Les troubles du rythme observés sont polymorphes avec des cycles ventriculaires très 

courts, et donc peu accessibles à une SAT. Ils constituent également la population où 

l'importance de la préservation du capital veineux paraît la plus essentielle. Ces patients 

constituent donc une indication privilégiée pour l'implantation d'un défibrillateur sous-cutané 

non chirurgical, si tant est que le test de screening soit positif (Figure 7). 
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Figure 7. Patient de 11 ans avec cardiopathie congénitale opérée, implanté d’un DAI sous-

cutané non chirurgical en prévention secondaire après mort subite récupérée. 

 

 

En effet, entre 10 et 20% des patients évalués ne peuvent pas bénéficier de cette 

thérapeutique, le ratio entre amplitude de l'onde R et amplitude de l'onde T n'étant pas 

suffisant, majorant le risque de survenue de thérapies inappropriées sur surdétection de l'onde 

T (14). Ce type de système est également contre-indiqué chez les enfants de trop petite taille 

(âge inférieur à 8-10 ans), même si les indications d'implantation sont exceptionnelles pour les 

très jeunes enfants avec canalopathie (15). Une implantation chirurgicale du défibrillateur 

peut donc être proposée lorsqu'il existe une impossibilité à la pose d'un défibrillateur sous-

cutané, les risques au long cours associés avec la présence d'une sonde endocavitaire chez les 

patients jeunes sans cardiopathie organique avec espérance de vie préservée pouvant être 
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jugés rédhibitoires. Un défibrillateur simple chambre doit être implanté et un abord mini-

invasif peut être privilégié tout en optimisant l'efficacité et en choisissant la méthode assurant 

la meilleure fiabilité au long cours. En effet, il faut garder à l'esprit le fait que ce type de 

patient devra bénéficier de changements itératifs de boîtier. La littérature est quasi-dépourvue 

de données comparatives entre les approches dans la population concernée, ce qui limite la 

possibilité de choisir la technique en fonction des seuils de défibrillation, du taux de 

complications à court, moyen et long termes. La voie sous-xyphoïdienne épicardique ou une 

implantation vidéo-assistée/robot paraissent optimales dans ce cadre. L'implantation d'un 

défibrillateur chirurgical simple chambre avec sonde sous cutanée ou pleurale peut également 

être envisagée. 

b)  Patients jeunes avec MCH 

La problématique est sensiblement la même que pour les patients précédents avec indication 

préférentielle pour le défibrillateur sous-cutané. Il existe quelques patients qui, en plus de la 

protection contre la mort subite, peuvent bénéficier d'une stimulation ventriculaire 

synchronisée sur l'oreillette pour réduire l'obstruction intra-ventriculaire gauche (43). 

L'implantation de la sonde atriale implique alors l'utilisation d'un abord plus invasif 

(sternotomie partielle ou totale, thoracotomie). 

c) Patients adolescents ou adultes avec cardiopathie congénitale opérée  

Certains patients avec cardiopathie congénitale complexe, sans possibilité d'accès aux cavités 

cardiaques ou présentant un shunt résiduel intra-cardiaque, présentent une contre-indication à 

l'implantation d'un défibrillateur endocavitaire (18,44). De même, il existe un certain nombre 

de contre-indications à la pose d'un défibrillateur sous-cutané, en plus d'un âge trop bas et 

d'un test de screening négatif. L'absence de possibilité de stimulation au long cours constitue 

une contre-indication absolue chez les patients dépendants. L'absence de possibilité de SAT 
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doit faire reconsidérer l'indication chez des patients avec cardiopathie congénitale et 

présentant des TV soutenues monomorphes, des TV relativement lentes (< 170 bpm) 

requérant un traitement, le choix d'une thérapeutique la moins algique possible étant la 

priorité (45,46). L'indication d'un défibrillateur sous-cutané chez un patient avec tétralogie de 

Fallot opérée présentant des épisodes de TV est par exemple discutable. Dans ce cadre, une 

approche chirurgicale peut être privilégiée. La procédure par robot peut être rendue difficile 

par la présence d'adhérences. Le choix de l'abord doit intégrer le caractère invasif (favorable à 

un abord sous-xyphoïdien) et la possibilité de positionner plusieurs sondes et de bien 

visualiser la surface myocardique pour réduire le risque de lésion des artères coronaires 

(favorable à un abord type sternotomie).  

d) Patients très jeunes nécessitant un défibrillateur 

Un défibrillateur sous-cutané ne peut pas être proposé chez les enfants de moins de 8 à 10 ans 

environ, même si la limite est difficile à définir et si les futurs dispositifs pourraient avoir une 

taille plus adaptée. Chez les nourrissons ou très jeunes enfants ayant présenté une mort subite 

récupérée, il paraît souhaitable de préserver le capital veineux et d'éviter, dans un premier 

temps, l'implantation d'une sonde endocavitaire. Un dispositif chirurgical pourrait servir de 

pont avant l'implantation d'un défibrillateur endocavitaire, une à plusieurs décennies plus tard. 

Différentes voies d'abord paraissent à éviter (chirurgie avec sonde sous-cutanée en raison des 

risques de rupture ou de déplacement associés avec la croissance, chirurgie robotique 

impossible). Les voies épicardiques semblent donc devoir être privilégiées dans ce cadre. 

Pour les très jeunes enfants avec myocardiopathie dilatée sévère en attente de transplantation 

cardiaque, les préoccupations quant au suivi au long cours sont moindres (47). Il faut 

probablement privilégier un abord endocavitaire, la présence de matériel épicardique pouvant 

compliquer la procédure de transplantation.  
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8. Perspectives 

Il n'existe manifestement pas de voie d'abord optimale pour la population pédiatrique et les 

patients avec cardiopathie congénitale. Chacune des techniques décrites présente des limites 

significatives. Il paraît essentiel d'évaluer et comparer les différentes techniques opératoires 

en matière de résultats à court mais également à long terme, ce dernier pouvant et devant 

constituer plusieurs décennies. Devant les complications décrites, il est clair que ces patients 

doivent être suivis très régulièrement avec contrôle du défibrillateur. Un suivi par 

télémédecine paraît également nécessaire pour permettre un diagnostic précoce et repérer les 

premiers signes en faveur d'une dysfonction de sonde afin d'éviter la survenue de thérapies 

inappropriées, particulièrement traumatisantes pour les jeunes patients, ou de thérapies 

inefficaces sur une arythmie maligne.  
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C. ABORD SOUS-CUTANE 

1. Introduction 

Le nombre de défibrillateurs implantés chez les enfants, adolescents et adultes jeunes 

augmente régulièrement (1–3). Si les toutes premières implantations étaient chirurgicales, 

l'évolution vers des dispositifs endocavitaires a permis de réduire considérablement la 

morbidité associée avec ce type d'intervention et constitue la voie d'abord préférentielle pour 

une majorité de patients (4,5). La recherche industrielle a permis de nombreux 

développements technologiques avec une évolution progressive vers des techniques moins 

invasives et une réduction de la taille des dispositifs s'inscrivant dans la recherche globale sur 

les nanotechnologies. Il n'existe toutefois pas de dispositifs spécialement dédiés à la 

population pédiatrique, ce qui conduit en pratique clinique à une situation surprenante : en 

dépit de différences spectaculaires en matière de taille et de poids, un dispositif identique 

(boîtier + sonde) est implanté chez un enfant pesant moins de 10 kg, un joueur de basket-ball 

professionnel mesurant plus de 2 m ou un adulte en surcharge pondérale pesant plus de 100 

kg. Même si plus d'un million de patients adultes ont bénéficié de l'implantation d'un 

dispositif endocavitaire dans le monde, certaines complications restent fortement 

problématiques chez le patient jeune qui va devoir affronter plusieurs décennies de 

surveillance et de changements de boîtiers et/ou de sondes. La procédure d'implantation d'une 

sonde endocavitaire est grevée d'une morbidité propre avec un risque de pneumothorax, 

d'hémothorax, de perforation, de tamponnade et de déplacement. Les complications au long 

cours incluent principalement l'infection de matériel, la sonde endocavitaire favorisant la 

survenue d'endocardite, et les dysfonctions de sonde, qui sont plus fréquentes chez les patients 

jeunes en raison d'une activité physique élevée et d'un stress physique cumulé plus important 

(5–8). Pour ces deux types de complications, une procédure d'extraction de matériel est le plus 
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souvent proposée avec son lot de complications propres et une mortalité non nulle (9,10). 

Ce constat alarmant a conduit au développement récent de dispositifs avec sonde sous-cutanée 

(S-ICD System, Cameron Health/Boston Scientific®) qui paraissent particulièrement adaptés 

à la population des patients jeunes ou de certains patients avec cardiopathie congénitale 

complexe, sans possibilité d'accès aux cavités cardiaques ou présentant un shunt résiduel. Si 

les premières études retrouvent une faisabilité et une sécurité satisfaisantes, positionnant cette 

voie d'abord comme une voie alternative très prometteuse, il existe également un certain 

nombre de limites et le risque de complications n'est pas négligeable (11–14).  

Dans cette partie, nous reprendrons les données de la littérature concernant les défibrillateurs 

sous-cutanés, les étapes de validation en insistant sur le sous-groupe constitué des enfants, des 

adultes jeunes et des patients avec cardiopathie congénitale, nous décrirons les avantages et 

les inconvénients respectifs de cette voie d'abord et nous essaierons de définir les indications 

préférentielles et les perspectives d'avenir.  
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2. Bases de fonctionnement d’un défibrillateur sous-cutané 

Le système de défibrillation sous-cutané inclut : 

a) un programmateur dédié,  

b) un boîtier positionné dans une loge sous-cutanée axillaire localisée au niveau de la 

cinquième côte et  

c) une sonde unique cheminant sous la peau du boîtier vers l'appendice xyphoïde puis après 

un virage à 90°, le long du bord gauche du sternum vers le manubrium sternal ; elle est 

constituée de 2 électrodes de détection, la proximale au niveau de la xyphoïde et la distale en 

bout de sonde, et d'un coïl de défibrillation mesurant 8 cm situé entre les 2 électrodes (Figure 

8). 

 

Figure 8. RT de deux jeunes patients implantés avec un DAI sous-cutané. 

 Figure 8A. Patient de 11 ans avec cardiopathie congénitale opérée, implanté en 

prévention secondaire d’une mort subite récupérée. A noter qu’il est parfois nécessaire, 

comme ici, de courber l’extrémité distale du coïl chez les enfants. 

 Figure 8B. Jeune patient avec ventricule unique et dextrocardie, implanté en 

prévention secondaire d’une mort subite récupérée. 

 

La façon de détecter un signal sous-cutané diffère totalement de celle d'un signal 

endocavitaire avec quelques limites théoriques : une amplitude des signaux intra-cardiaques 
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plus faible, un "signal-to-noise ratio" plus faible (signaux extra-cardiaques d'amplitude plus 

importante, les électrodes sous-cutanées étant beaucoup plus espacées que les électrodes 

bipolaires d'une sonde endocavitaire) et des variations posturales plus importantes. Il n'y a pas 

non plus de possibilité d'analyser les signaux atriaux pour discriminer l'origine des arythmies. 

La détection est réalisée suivant un des trois vecteurs formés par les deux électrodes et le 

boîtier : le vecteur primaire entre l'électrode proximale et le boîtier, le vecteur secondaire 

entre l'électrode distale et le boîtier et le vecteur alternatif entre l'électrode distale et 

l'électrode proximale.  

L'implantation est précédée d'un test de "screening" à l'aide d'une règle fournie par le 

constructeur. Des électrodes cutanées sont positionnées au niveau des 3 futurs pôles de 

détection (les deux électrodes et le boîtier). Dix secondes d'électrocardiogramme sont 

enregistrées à partir de ces dérivations en position couchée et debout, au repos et après un 

effort, pour valider qu'au moins un des vecteurs de détection permette un ratio acceptable 

entre amplitude de l'onde R et amplitude de l'onde T. Le choix du vecteur optimal est réalisé 

automatiquement par le dispositif mais peut être modifié manuellement.  

Les contraintes de la détection sont moindres pour un défibrillateur sous-cutané car il n'y a 

pas nécessité de fonctionner comme un stimulateur et donc de détecter et de compter cycle à 

cycle. Cela permet donc d'intégrer des algorithmes de confirmation de la détection 

fonctionnant sur plusieurs cycles. Les défibrillateurs sous-cutanés fonctionnent avec des 

valeurs de sensibilité plus élevées que celles d'un défibrillateur endocavitaire (0.08 mV versus 

0.3 à 0.6 mV) et une valeur du filtre passe-haut plus basse (3 Hz versus 14 à 20 Hz). 

Pour détecter et éventuellement traiter une arythmie, 3 phases se succèdent : une phase de 

détection avec un filtrage du signal d'entrée, une phase de certification permettant de 

supprimer les signaux extra-cardiaques et une phase de décision. 
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Pendant la phase de détection, le signal est filtré puis le dispositif utilise un seuil de détection 

adaptatif en fonction de l'amplitude des cycles précédents. Le niveau de sensibilité augmente 

en parallèle à l'augmentation de la fréquence cardiaque. Il existe une phase de blanking 

suivant une détection pour éviter le double comptage de l'onde R. Ce blanking est plus court 

dans la zone de choc que dans la zone conditionnelle. 

Pendant la phase de certification, le dispositif classe les cycles RR comme certifiés ou 

suspects pour exclure les cycles correspondant à un bruit musculaire ou à une interférence.  

Les signaux avec fréquence très élevée sont exclus car correspondant probablement à la 

surdétection d'un myopotentiel, d'une interférence électromagnétique ou d'une dysfonction de 

sonde. Il existe ensuite quatre phases d'analyse permettant d'éviter un double comptage de 

l'onde R ou une surdétection de l'onde T.  

Pendant la phase de décision, le dispositif examine tous les cycles certifiés et calcule en 

continu une moyenne de fréquence ventriculaire sur 4 cycles RR certifiés. Pour qu'un cycle 

soit considéré comme rapide, il faut que la moyenne des 4 cycles soit rapide ; il existe donc 

toujours une latence au diagnostic de quelques cycles en début d'arythmie. La durée est 

divisée en 2 phases : la première phase nécessitant la survenue de 18 cycles rapides certifiés 

sur 24, une deuxième phase de persistance où 75 % des cycles doivent satisfaire le critère de 

fréquence. La charge des capaciteurs débute si la phase de persistance est remplie et si les 

deux derniers cycles sont considérés comme rapides (dans la zone de choc ou la zone 

optionnelle).  

En plus d'une zone de choc, le dispositif autorise une zone optionnelle conditionnelle avec 

utilisation de deux algorithmes d'analyse de la morphologie et un algorithme de mesure de la 

durée du QRS pour discriminer arythmies ventriculaires et supra-ventriculaires. L'existence 

d'électrodes de détection relativement distantes permet une analyse fiable de la morphologie 

des signaux avec toutefois une plus grande variabilité posturale. 
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En fin d'implantation, une induction de FV est réalisée, un choc de 65 Joules est délivré qui, 

s'il s'avère efficace, suggère une marge de 15 Joules par rapport aux capacités maximales de 

l'appareil (Figure  9).  

 

Figure 9. Jeune patient avec MCH implanté en prévention primaire. Episode de syncope avec 

choc électrique. Tracé en faveur d’un choc approprié sur FV. 

 
 

Le dispositif peut en effet délivrer cinq chocs à 80 Joules avec inversion de la polarité si le 

premier choc est inefficace. Une stimulation post-choc (stimuli transthoraciques biphasiques 

de 200 mA) à 50 battements/minute durant 30 secondes est possible si une asystolie 

supérieure à 3.5 secondes est détectée.  

La programmation est simple, avec très peu de paramètres accessibles : possibilité de 

programmer les thérapies sur ON ou OFF, de programmer la stimulation post-choc sur ON ou 

OFF, de programmer une zone conditionnelle de discrimination sur ON ou OFF (pour des 

fréquences entre 170 et 250 bpm).  

Au total, 24 épisodes peuvent être stockés dans les mémoires avec une durée de 2 minutes 
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d'enregistrement par épisode.   

 

3. Validation du défibrillateur sous-cutané 

a) Validation dans la population générale 

 

A l'opposé de la validation du défibrillateur endocavitaire, qui s'est appuyée sur des études 

prospectives, randomisées, portant sur de très larges effectifs, les données de validation du 

défibrillateur sous-cutané sont modestes, avec des durées de suivi limitées, portant 

principalement sur des cas cliniques isolés, des études monocentriques, des registres et 

quelques études de comparaison avec le défibrillateur endocavitaire (11–15). Le principe est 

de considérer que le concept de la thérapeutique est le même, et donc que le gain en ce qui 

concerne la mortalité s'applique également si tant est que la faisabilité, la fiabilité, l'efficacité 

et les complications soient démontrées au moins équivalentes à celles obtenues avec le 

défibrillateur endocavitaire. 

Les résultats de ces études suggèrent plus qu'ils ne démontrent :  

1. une faisabilité importante même si limitée par une sélection excluant les patients 

nécessitant une stimulation permanente et les patients récusés par le pré-screening (entre 10 et 

20% en fonction des études) (16–18) ; le risque de complications per-opératoires est très 

faible ;  

2. une bonne efficacité des chocs électriques pour réduire les arythmies ventriculaires induites 

ou spontanées ; dans le registre EFFORTLESS S-ICD par exemple, le premier choc était 

efficace dans 88% des cas et 100% des épisodes étaient effectivement réduits après un 

maximum de cinq chocs (19) ; dans l'étude IDE demandée par la FDA, 100% des épisodes 

d'arythmie ventriculaire ont été également efficacement défibrillés (succès dans 92% des cas 

après le premier choc) (20,21) ;  une étude allemande retrouvait une efficacité identique des 

chocs électriques entre défibrillateur sous-cutané et défibrillateur endocavitaire ;  
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3. une bonne discrimination des arythmies supra-ventriculaires ; l'étude START retrouve une 

spécificité de la discrimination dans la zone conditionnelle au moins égale, si ce n'est 

supérieure à celle observée pour le défibrillateur endocavitaire en fonction des constructeurs 

(22) ;  

4. des chocs électriques inappropriés fréquents sur surdétection de l'onde T ; dans le registre 

EFFORTLESS S-ICD, le taux de chocs inappropriés était de 7% à 1 an, en grande majorité en 

rapport avec une surdétection de l'onde T ;  

5. l'infection est la complication au long cours la plus fréquente, mais la procédure 

d'extraction est sans risque. 

b) Validation chez l'enfant, l'adulte jeune et les patients avec cardiopathie 

congénitale 

En raison de critères d'inclusion spécifiques (exclusion des patients stimulo-dépendants ou 

nécessitant une resynchronisation biventriculaire, exclusion des patients présentant des 

épisodes de tachycardie ventriculaire soutenue susceptibles d'être traités par SAT), les 

caractéristiques des patients inclus dans les études sur le défibrillateur sous-cutané diffèrent 

sensiblement de celles des patients inclus dans les études sur le défibrillateur endocavitaire. 

On retrouve une proportion beaucoup plus importante de patients jeunes, d'enfants ou de 

patients avec cardiopathie congénitale. Dans le registre EFFORTLESS S-ICD, l'âge moyen 

était de 49 ans, ce qui est bien plus bas que l'âge habituel des grandes études évaluant la 

défibrillation traditionnelle (19).  

Différentes études ou cas cliniques isolés ont été menés spécifiquement chez des enfants et/ou 

des patients avec cardiopathie congénitale (23–25). Les effectifs étaient limités mais il est 

possible de dégager certains points importants :  

1. on retrouve fréquemment dans ce sous-groupe de patients des rapports anatomiques 

différents, une possible hypertrophie ventriculaire droite ou gauche, des ondes T amples ;  
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autant de raisons qui peuvent faire varier le ratio entre amplitude de l'onde R et de l'onde T et 

ainsi influer sur l'éligibilité à l'implantation. Dans une étude dédiée à cette question portant 

sur 30 patients avec cardiopathie congénitale, l'éligibilité était toutefois relativement élevée 

(87%) (26) ;  

2. dans ce sous-groupe de patients, on retrouvait également une bonne efficacité des chocs 

électriques pour réduire les arythmies ventriculaires induites ou spontanées ; une étude 

retrouvait certaines limites de fonctionnement avec mise en évidence chez certains patients 

d'un retard à la détection de l'arythmie qui pouvait induire un délai avant la délivrance du choc 

(25). Si ce délai est important, cela peut favoriser la survenue de symptômes type syncope ;  

3. dans ce sous-groupe spécifique de patients, deux types de complications ont été 

particulièrement décrits : un risque d'extériorisation et d'infection, ainsi qu’un nombre 

important de thérapies inappropriées, principalement en rapport avec une surdétection de 

l'onde T (25). 
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4. Avantages du défibrillateur sous-cutané 

a) Absence de matériel endocavitaire 

L'avantage principal du défibrillateur sous-cutané réside dans le fait qu'il permet d'évidence 

d'éliminer la totalité des complications en rapport avec la présence d'une ou plusieurs sondes 

endocavitaires, dans la mesure où l'intégralité du dispositif est implantée dans une position 

extra-thoracique. Les différentes études n'ont donc pas retrouvé de complications per- ou péri-

opératoires type hémothorax, pneumothorax, hémopéricarde, tamponnade, ponction artérielle 

ou de complications à plus long terme type occlusion veineuse, endocardite, perforation 

cardiaque, interférence avec le fonctionnement d'une valve. Le risque de déplacement de la 

sonde est très faible dans la mesure où les mouvements de la sonde sont limités et qu'il existe 

deux à trois points de fixation au niveau du boîtier, de la xyphoïde et en fonction des 

techniques opératoires, au niveau de la partie haute du sternum.  

b) Une implantation simplifiée 

L'implantation est guidée par des repères anatomiques et est réalisée sans utilisation de 

fluoroscopie, ce qui permet de supprimer l'irradiation pour le patient, mais également pour 

l'implanteur. Il peut être toutefois utile de vérifier sous contrôle scopique la future position de 

la sonde et du boîtier (dispositif appliqué sur la peau du patient). 

La procédure est donc réalisée sans tablier de protection, ce qui peut être avantageux pour les 

médecins présentant des lombalgies. L'implantation de la sonde est relativement simple et 

prévisible, sans grande variation ni "surprise" d'un patient à l'autre. La probabilité de survenue 

d'une complication per-opératoire sévère est très faible avec principalement un risque de 

saignement et d'hématome de la loge.  
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c) Une sonde théoriquement plus fiable et des procédures d'extraction 

sans risque 

Les contraintes exercées sur la sonde sont moindres que pour une sonde endocavitaire, 

puisque la sonde ne subit pas les mouvements et le stress générés par chaque battement 

cardiaque. La production d'une sonde sous-cutanée paraît plus simple puisqu'il n'y a pas de 

nécessité d'incorporer un stylet à l'intérieur et donc d'inclure une lumière interne. Les sondes 

sous-cutanées sont plus grosses et plus rigides que les sondes endocavitaires. Sur le plan 

théorique, la fiabilité au long cours des sondes sous-cutanées devrait être supérieure à celle 

des sondes endocavitaires, et les résultats d'études avec un suivi de plusieurs années devraient 

permettre de valider l'existence d'un taux de fractures moindre.  

Si le dispositif s'infecte, le risque d'endocardite paraît quasi-nul. Lorsqu'une extraction est 

rendue nécessaire par l'existence d'une fracture ou d'une infection, la procédure semble 

beaucoup plus simple, et surtout dénuée de risque. De même, elle ne nécessite pas l'utilisation 

de matériel au coût parfois élevé. 

d) Moins d'effets délétères des chocs électriques/réduction de certaines 

thérapies inappropriées 

Le caractère délétère propre d'un choc électrique endocavitaire a clairement été démontré avec 

un impact négatif en matière de mortalité (27–29). La majorité de l'énergie est délivrée au 

niveau du ou des coïls de défibrillation, résultant en un gradient de voltage localisé, et une 

électroporation pouvant induire une lésion myocardique, révélée par l'augmentation fréquente 

et parfois non négligeable de la troponine. Cette augmentation de la troponine n'a pas été 

retrouvée à l'occasion de chocs délivrés par un défibrillateur sous-cutané, ce qui pourrait 

suggérer un effet délétère moindre (30).  

Un autre avantage de ce type de dispositif pourrait résider dans la diminution de certains 
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chocs inappropriés. Comme expliqué précédemment, le taux de ruptures de sonde et son lot 

de chocs inappropriés, parfois en série, pourrait être diminué. Il existe une zone conditionnelle 

où différents algorithmes de discrimination fonctionnent. L'étude START a montré une 

capacité de discrimination de ce type de dispositif au moins égale, voire supérieure à celle de 

certains dispositifs endocavitaires (22).  
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5. Inconvénients du défibrillateur sous-cutané 

a) Un certain nombre de patients ne peut pas en bénéficier 

La première limite de cette voie d'abord est qu'un certain nombre de patients ne peut pas en 

bénéficier : test de screening négatif, enfant en bas âge, patient nécessitant une stimulation 

anti-bradycardique ou anti-tachycardique. 

Pour limiter le risque de survenue de thérapies inappropriées sur surdétection de l'onde T, un 

screening est réalisé avant l'implantation pour valider l'existence d'au moins un vecteur 

autorisant un ratio amplitude de l'onde R/amplitude de l'onde T acceptable, au repos comme à 

l'effort et dans différentes postures (16–18,26). Dans le cas contraire, il n'est pas conseillé 

d'implanter le patient car il n'est pas possible d'assurer un fonctionnement correct du 

dispositif. En pratique, un nombre non négligeable de patients est donc contre-indiqué à la 

suite de la réalisation de cette phase de sélection. Dans l'organisation du service, cela peut 

également être considéré comme une limite, certains patients ayant à se déplacer, parfois avec 

des distances importantes, pour finalement être récusés. De même, cela implique que le 

médecin attende d'avoir réalisé ce test avant d'expliquer les bénéfices de ce type de dispositif 

et les limites des dispositifs traditionnels, la déception pouvant être légitimement importante 

si le patient est ensuite récusé. 

La taille et le volume du boîtier, ainsi que l'absence de sonde spécifiquement prévue pour les 

enfants s'avèrent rédhibitoires en dessous d'un certain âge, même si cet âge limite pourrait 

considérablement évoluer dans le futur avec les développements industriels et la réduction 

prévisible de la taille du boîtier. En fonction des centres, il est d'usage de ne pas implanter 

d'enfant pesant moins de 25 à 30 kg, avec un âge minimal encore une fois évolutif et variable 

en fonction des centres de l'ordre de 8 à 9 ans. 

Un défibrillateur sous-cutané ne doit pas être implanté, à l’heure actuelle, chez les patients 
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nécessitant une stimulation au long cours (dysfonction sinusale, bloc auriculo-ventriculaire, 

indication à une resynchronisation), chez les patients qui présentent de fréquentes TV 

monomorphes soutenues dont la thérapie préférentielle reste la SAT, ou chez les patients 

préalablement implantés d'un stimulateur fonctionnant en unipolaire (possible pour les 

stimulateurs avec sonde bipolaire), les artéfacts de stimulation pouvant leurrer le 

défibrillateur. 

b) Limites technologiques 

La durée de vie estimée des boîtiers est de 5 ans et paraît moindre que celle des défibrillateurs 

endocavitaires. Cette durée de vie devrait augmenter pour les nouveaux dispositifs. Sur les 

premières plateformes, il n'était pas possible d'assurer un monitorage à distance, fonction à 

présent disponible sur les défibrillateurs les plus récents.  

La présence du défibrillateur en position sous-axillaire peut gêner considérablement la 

réalisation d'une échocardiographie (obstruction de la fenêtre), particulièrement chez les 

enfants. 

Comme expliqué précédemment, il est possible de stimuler pendant une durée limitée à la 

suite d'un choc électrique pour corriger la possible asystolie post-choc. Cette stimulation à 

haute amplitude est souvent douloureuse, car il existe une stimulation et une mobilisation des 

différents muscles pectoraux.  

Une des limites importantes réside dans le faible nombre de paramètres accessibles à la 

programmation (pas de possibilité de programmer les paramètres affectant le circuit de 

détection, l'amplitude des chocs).  

La nécessité de réaliser une IRM peut constituer un critère de choix de la voie d'abord pour 

les patients jeunes, avec ou sans cardiopathie congénitale. Le défibrillateur sous-cutané n'est 

pas considéré aujourd'hui comme IRM-compatible. Une étude récente est toutefois 

encourageante dans ce cadre avec la réalisation sans incident d'une IRM chez des patients 
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implantés d'un défibrillateur sous-cutané ; aucune dysfonction du système n'a été mise en 

évidence (31). Aucun des composants du système n'est intra-cardiaque, ce qui supprime le 

risque de lésion directe myocardique ou de plaie myocardique occasionnée par une sonde au 

contact du myocarde. En revanche, le boîtier étant plus volumineux, le risque d'échauffement 

local (non observé dans cette étude) est théoriquement plus élevé qu'avec un dispositif intra-

cavitaire.  

Une des limites également de ce type de dispositif réside dans le délai parfois observé dans la 

détection des arythmies (latence obligatoire au diagnostic d'une arythmie en rapport avec la 

façon de compter et le moyennage sur quatre cycles, mais également observation de défauts 

de détection sur un ou plusieurs cycles relativement fréquents) qui, associé à un temps de 

charge long (énergie délivrée importante, 80 Joules) peut retarder la survenue des thérapies 

avec un risque potentiel plus important de perte de connaissance (Figure 10) (25). La 

survenue moyenne des thérapies dépasse 14 secondes, bien au-delà du seuil habituel de 

syncope, si la tachycardie est polymorphe et rapide. Cela peut poser problème pour un patient 

qui souhaite conduire par exemple, ou qui travaille dans des conditions particulières et 

considérées comme dangereuses. 
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Figure 10. Patiente avec MCH.  

 

 

 

Figure 10A. Durant l’implantation, induction d’une arythmie ventriculaire avec un 

retard important de détection (sous-détection évidente des signaux fibrillatoires) ; l’arythmie 

est finalement détectée, conduisant à un choc délivré 25 secondes après le début de l’épisode. 
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Figure 10B. Nouvelle induction après modification du vecteur permettant de confirmer la 

meilleure détection.   

 

L'impact de ce type de dispositif sur le système de santé peut également être considéré si le 

prix est supérieur à celui d'un défibrillateur implantable classique (prix variable en fonction 

des pays). 

c) Complications 

La taille du boîtier et l'activité importante des enfants et adultes jeunes peuvent favoriser le 

risque de douleur, d'extériorisation et d'infection. Même si la procédure peut être jugée 

difficile, il existe quand même une courbe d'apprentissage avec, par exemple, des différences 

en matière de champage par rapport à une procédure classique majorant le risque d'infection 

(Figure 11). Le taux d'infection, non négligeable puisqu'il peut atteindre 5 à 10%, varie 
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probablement avec l'expérience de l'opérateur et est favorisé par un nombre élevé d'incisions, 

potentielles portes d'entrée bactériennes (23–25). La procédure d'extraction ne présente 

toutefois pas de difficulté particulière. 

 

Figure 11.  Infections observées avec ce type de dispositif ayant requis une extraction 

(procédure non compliquée dans ces deux cas). 

 Figure 11A. Patient de 15 ans avec TVPC et retard de cicatrisation. 

 Figure 11B. Patient porteur d’une cardiopathie congénitale, implanté en prévention 

primaire avec développement rapide d’une cellulite à 5 semaines de l’implantation. 

 

La région sous-axillaire et sa vascularisation ne sont pas familières à une majorité 

d'implanteurs. La complication per- ou péri-opératoire la plus fréquemment observée est 

l'existence d'un hématome sous-cutané au niveau de la loge du défibrillateur, la taille du 

dispositif nécessitant la réalisation d'une loge relativement large, le pannicule adipeux 

thoracique étant également plus développé qu'en position pré-pectorale et donc plus 

vascularisé. Un travail en association avec un chirurgien sur les premières procédures pourrait 

limiter le risque de complications.    

Le problème des thérapies inappropriées sur surdétection de l'onde T constitue l'autre 

complication principale (Figure 12) (11–15).  
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Figure 12. Episode de surdétection de l’onde T avec choc électrique inapproprié chez un 

patient porteur d’une maladie d’Ebstein implanté en prévention secondaire. Un changement 

de vecteur a permis de corriger le problème. 

 

Le problème de la surdétection de l'onde T est particulièrement préoccupant chez les patients 

jeunes qui présentent une repolarisation anormale (ex : SQTL, BrS, MCH). Dans une étude 

portant sur ce type de patients, 25% des patients ont subi au moins une thérapie inappropriée 

dans ce cadre (25). Un faible nombre de patients doit même être explanté devant 

l'impossibilité de trouver un seul vecteur permettant un ratio onde R/onde T acceptable. Ceci 

permet d'insister sur l'importance de la sélection pré-implantation qui doit être réalisée au 

repos, à l'effort et dans différentes positions. Après l'implantation, les tracés suivant les 

différents vecteurs disponibles doivent être analysés avec attention de façon à choisir celui 

réduisant au maximum le risque de surdétection de l'onde T. Il est à noter qu'à la suite de la 
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survenue d'une thérapie inappropriée, la reprogrammation d'un autre vecteur permet souvent 

de régler le problème, même si la balance entre sensibilité et spécificité limite les possibilités 

de programmation en matière de vecteur de détection et de zones de thérapies. 
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6. Indications préférentielles et perspectives 

a) Un niveau de preuve encore limité 

Le défibrillateur sous-cutané constitue une innovation importante permettant de supprimer les 

complications observées chez les patients avec une sonde endocavitaire. Cette technique 

présente, comme expliqué précédemment, de nombreux avantages théoriques mais également 

un certain nombre d'inconvénients. Comme pour toute innovation, le niveau de preuve ainsi 

que les données au long cours sont bien moindres que pour la technique dite de référence, en 

l’occurrence le défibrillateur endocavitaire (32–34). Il est plus que probable qu'il n'y ait pas de 

réalisation de larges études défibrillateurs sous-cutanés versus placebo afin de démontrer les 

mêmes bénéfices quant à la mortalité que ceux démontrés avec le défibrillateur endocavitaire 

en prévention primaire ou secondaire. Il est plus probable que l'on s'oriente vers des études 

randomisées de non infériorité versus défibrillateur endocavitaire qui, si elles sont positives, 

laisseront au médecin la possibilité du choix en fonction des caractéristiques du patient 

considéré. L'étude prospective randomisée de non infériorité, PRAETORIAN, s'inscrit dans 

ce cadre (35). Elle inclura 700 patients avec comparaison entre défibrillateur sous-cutané et 

défibrillateur endocavitaire en matière de complications et de thérapies inappropriées.  

Une étude de supériorité quant à la réduction des complications sur sonde réclamerait 

probablement des effectifs extrêmement importants. La tenue de registres de larges effectifs 

et/ou incluant des sous-groupes spécifiques (enfant et adulte jeune en ce qui concerne cette 

revue) pourrait apporter des informations importantes en matière de performance au long 

cours. La validation sur de larges effectifs de la qualité de la détection des arythmies 

ventriculaires (sans délai rédhibitoire), d'une meilleure différenciation des ondes T avec les 

nouveaux algorithmes disponibles ainsi que de l'efficacité de la défibrillation influeront 

directement sur la confiance des différents implanteurs concernant les performances de ce 
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nouveau produit. Une supposée supériorité en ce qui concerne la fiabilité des sondes sous-

cutanées est théorique et paraît logique mais devra être confirmée par les données au long 

cours. 

b) Enfants, adultes jeunes et cardiopathies congénitales complexes : des 

indications privilégiées? 

D'évidence, cette innovation paraît extrêmement prometteuse par rapport aux caractéristiques 

de la population concernée. Elle constitue de notre point de vue, aujourd'hui, la technique de 

référence pour les patients avec cardiopathie congénitale complexe (ex : cardiopathie 

univentriculaire palliée par une circulation de Fontan) sans accès possible aux cavités 

cardiaques ou avec persistance d'un shunt intra-cardiaque majorant le risque d'emboles 

systémiques (CIA, CIV), si tant est que le test de screening soit positif et que le patient n'ait 

pas besoin d'être stimulé au long cours. De même, les jeunes patients présentant une 

canalopathie (SQTL, TVPC, RP, BrS) ou une MCH représentent des cibles privilégiées. En 

effet, pour la plupart, les troubles du rythme observés dans ce cadre sont polymorphes avec 

des cycles ventriculaires très courts et donc peu accessibles à une SAT. Ils constituent 

également la population où l'importance de la préservation du capital veineux paraît la plus 

essentielle. Les bénéfices potentiels pourraient toutefois être pondérés par une survenue 

"relativement" fréquente de thérapies inappropriées sur surdétection de l'onde T.  

Les patients jeunes avec myocardiopathie sévère pourraient bénéficier de ce type de dispositif 

en pont à la transplantation cardiaque pour préserver le capital veineux ("bridge to 

transplantation"). Il est également proposé préférentiellement chez les patients ayant présenté 

une complication sévère type infection de matériel avec un dispositif endocavitaire.  

c) Des non indications et contre-indications temporaires?  

Une des principales limites réside dans la taille des boîtiers et l'absence de sonde dédiée pour 
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les enfants de petite taille. Il est également probable que les énergies délivrées (80 Joules) ne 

soient pas absolument indispensables pour défibriller un enfant de moins de 30 kg et que des 

énergies diminuées d'au moins de moitié (valeur empirique à confirmer en pratique clinique) 

pourraient suffire. Cela permettrait de réduire la taille des condensateurs et donc du boîtier, 

ainsi que de diminuer la taille actuelle des coïls et donc la taille des sondes. Il est toutefois 

probable que la quantité relativement modeste de patients concernés et donc le faible marché 

représenté ne poussent pas les industriels à faire d'une version pédiatrique une piste de 

recherche prioritaire. 

L'absence de possibilité de stimulation au long cours constitue une contre-indication absolue 

chez les patients dépendants. De même, l'absence de possibilité de SAT doit faire reconsidérer 

l'indication chez des patients avec cardiopathie congénitale et présentant des TV soutenues 

monomorphes, des TV relativement lentes (< 170 bpm) requérant un traitement, le choix 

d'une thérapeutique la moins algique possible étant la priorité. De même, chez les patients 

avec QT long, une stimulation anti-bradycardique pourrait réduire la survenue de troubles du 

rythme type torsades de pointe. En parallèle à cette évolution, le domaine de la stimulation 

cardiaque a également bénéficié d'une révolution technologique avec le développement du 

stimulateur sans sonde, basé sur les mêmes pré-requis (diminuer la quantité de matériel 

endocavitaire) (36). Il paraît logique et peut-être prometteur d'envisager de coupler les deux 

technologies, ce qui permettrait de surseoir à l’absence de fonction de stimulation. Cependant, 

il faudrait envisager une communication entre les deux dispositifs, ce qui peut être coûteux 

sur le plan énergétique. Par ailleurs, ce système cumulerait les effets indésirables des deux 

dispositifs.  
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V. NOUVELLE TECHNIQUE D’IMPLANTATION 

CHIRURGICALE EPICARDIQUE D’UN DEFIBRILLATEUR 

CHEZ LES ENFANTS ET ADULTES AVEC CARDIOPATHIE 

CONGENITALE 

A. INTRODUCTION 

Les indications d’implantation de DAI en pédiatrie et cardiopathies congénitales sont 

relativement spécifiques (1,2) et nécessitent une discussion pluridisciplinaire concernant les 

modalités d’implantation. En effet, il existe un certain nombre de difficultés techniques 

spécifiques en raison de la petite taille de certains patients, d'antécédents chirurgicaux 

fréquents et de rapports anatomiques modifiés (3–5). Si l'essor des dispositifs endocavitaires 

et sous-cutanés a considérablement réduit la place du chirurgien dans la prise en charge des 

enfants nécessitant l'implantation d'un défibrillateur, il reste encore un certain nombre 

d'indications préférentielles aux techniques chirurgicales (6). Différentes techniques 

opératoires avec de nombreuses variantes ont été proposées par les équipes chirurgicales avec 

positionnement de la sonde, du coïl ou du patch de défibrillation directement sur le péricarde, 

en sous-cutané ou en sous-pleural (7–14). L'évaluation de l'intérêt d'une technique opératoire 

doit se baser sur sa faisabilité, son caractère peu invasif, son efficacité en matière de 

défibrillation avec optimisation du vecteur de choc, son taux de complications à court mais 

également à plus long terme avec un focus tout particulier sur le risque de dysfonction et de 

rupture de sonde (15).  

Dans cette étude, nous nous proposons d'évaluer une technique opératoire d'implantation d'un 

défibrillateur couplant positionnement de 2 coïls, suturés sur le péricarde, et du boîtier dans 
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une loge sus-diaphragmatique, au sein d’une population d'enfants et d'adultes présentant une 

cardiopathie congénitale et suivis au centre hospitalier universitaire (CHU) de Bordeaux.  
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B. METHODES 

Population étudiée. Treize patients consécutifs, enfants ou adultes avec cardiopathie 

congénitale, ont bénéficié de l'implantation d'un DAI simple chambre. Après information 

orale et écrite, un formulaire de consentement était signé par les patients ou les parents (pour 

les patients mineurs). 

Technique implantatoire. La procédure d’implantation chirurgicale était réalisée au bloc 

opératoire, sous anesthésie générale, sans contrôle fluoroscopique, par un chirurgien 

cardiaque spécialisé en pédiatrie et cardiopathies congénitales. Après intubation endo-

trachéale, le premier temps consistait en un court abord sous-xyphoïdien, puis incision de la 

ligne blanche, de l’appendice xyphoïde, et de la partie inférieure du sternum, puis ouverture 

du péricarde. Après exposition à l’aide d’un fil de traction mis sur le péricarde, le deuxième 

temps consistait à placer une sonde de stimulation/détection bipolaire, imprégnée de 

corticoïdes, cousue sur le ventricule droit. La sonde était ensuite testée (impédance, détection, 

seuil de stimulation). Le troisième temps consistait à mettre en place deux coïls de 

défibrillation Transvene® (Medtronic Minneapolis, MN), glissés sur la face externe du 

péricarde, l’un en regard de la face latérale du ventricule gauche, et l’autre en avant du 

ventricule droit. Les deux coïls de défibrillation étaient fixés sur le péricarde au niveau de leur 

partie médiane par des points séparés à l’aide de fils de Prolène® 5/0 sans ouverture du sac 

péricardique. Dans un quatrième temps, une loge était réalisée entre le péricarde et le muscle 

diaphragmatique de façon à y glisser le défibrillateur. On reliait ensuite les deux coïls et 

l’électrode de stimulation/détection au boîtier. Après mise en place d’un drain intra-

péricardique et vérification de l’hémostase, on fermait à l’habituelle l’appendice xyphoïde, les 

plans sous-cutané et cutané (Figure 13). 
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Figure 13. Cicatrice en fin d’intervention de l’implantation d’un DAI épicardique sus-

diaphragmatique chez une patiente de 39 ans avec MCH, en prévention primaire dans un 

contexte de mort subite familiale. 

 

Test d’induction. Un test d’induction de FV était réalisé en fin d’intervention par un choc de 

faible amplitude en période vulnérable sur l’onde T. L'induction de deux épisodes de FV avait 

pour objectif de vérifier la qualité de la détection d’une fibrillation ventriculaire par l’appareil, 

puis l’efficacité de la défibrillation. L'amplitude du choc délivré dépendait de la taille et de 

l'âge du patient avec vérification de l'existence d'une marge minimale de 10 Joules par rapport 

aux capacités maximales du dispositif.  

Suivi. Une interrogation complète du dispositif et une radiographie pulmonaire étaient 

réalisées avant la sortie. Tous les patients ont été revus systématiquement à 3 mois, 6 mois et 
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12 mois après l'implantation. Les patients bénéficiaient également d'un suivi par 

télémédecine. 

Analyse statistique. Les valeurs numériques sont exprimées en moyenne ± déviation standard 

(DS) ou médiane (range) pour les variables continues, et nombre (pourcentage) pour les 

variables discontinues. Une différence statistiquement significative était définie par p < 0.05. 
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C. RESULTATS 

Caractéristiques de la population. Les caractéristiques de la population étudiée sont résumées 

dans le tableau 1 (13 patients ; 54 % de sexe masculin, âge moyen = 21 ± 12 ans, min = 5 ans, 

max = 47 ans). La majorité des patients étaient porteurs d’une myocardiopathie (n = 9, 69 %). 

L’implantation était principalement réalisée en prévention secondaire (n = 8, 62 %) d’une 

mort subite récupérée (n = 6, 46%). 
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Tableau 1. Caractéristiques cliniques de la population étudiée (n = 13) 

Age moyen (années)  21 ± 12  

Sexe masculin, n (%) 7 (54%) 

Pathologie, n (%)  

   Cardiopathie congénitale 9 (69%) 

         MCH 6 (46%) 

         MCD 2 (15%) 

         DAVD 1 (8%) 

   Canalopathie 2 (16%) 

         SQTL 1 (8%) 

         SQTC 1 (8%) 

   FV idiopathique 2 (16%) 

Prévention, n (%)  

   Primaire 5 (38%) 

   Secondaire 8 (62%) 

         MS récupérée 6 (46%) 

         TV 2 (15%) 

MCH, myocardiopathie hypertrophique ; MCD, myocardiopathie dilatée ; DAVD, dysplasie 

arythmogène du ventricule droit ; SQTL, syndrome du QT long ; SQTC, syndrome du QT 

court ; FV, fibrillation ventriculaire ; MS, mort subite ; TV, tachycardie ventriculaire. 
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Intervention. L’intervention, positionnement des 2 coïls péricardiques, de la sonde de 

stimulation/détection et du boîtier sus-diaphragmatique, a été réalisée avec succès chez tous 

les patients. Le temps de procédure moyen peau à peau était de 89 ± 27 minutes (min = 43 

minutes, max = 125 minutes). Nous n'avons pas retrouvé de différence significative dans la 

durée de procédure entre les patients ayant ou n'ayant pas bénéficié d'une chirurgie cardiaque 

au préalable. Le test d'induction a été réalisé chez douze patients en fin de procédure et a 

permis de démontrer une bonne qualité de la détection et une efficacité de la défibrillation à 

l'amplitude testée dans une configuration simple coïl (boîtier actif) chez onze patients (92%). 

Une modification de la polarité (boîtier froid) a permis d'obtenir un choc efficace dans le cas 

où la première configuration s'était avérée inefficace. Une induction a été réalisée à distance 

de l'intervention avec un succès de la défibrillation. Il n’y a eu aucune complication per-

opératoire. 

Evaluation à la sortie. La durée moyenne d’hospitalisation était de 6.5 ± 2.2 jours. Les tests 

de sonde réalisés au cours des vingt-quatre premières heures sont résumés dans le tableau 2. 

L’impédance de défibrillation moyenne était de 42 ± 11 Ohms (min 28 Ohms – max 56 

Ohms). L’impédance de stimulation moyenne était de 612 ± 229 Ohms (min 316 Ohms – max 

950 Ohms). La détection ventriculaire avait une valeur moyenne à 8.3 ± 3.3 mV (min 3.1 mV 

– max 15 mV). Le seuil de stimulation moyen était de 1.0 ± 0.5 V (min 0.25 V - max 1.75 V).  
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Tableau 2. Suivi des paramètres de sonde 

 24h 3-6 mois 12 mois 

Impédance de défibrillation (Ohms) 42 ± 11 53 ± 21 130 ± 105 

Impédance de stimulation (Ohms) 612 ± 229 568 ± 101 542 ± 252 

Détection (mV) 8.3 ± 3.3 8.7 ± 3.8 7.5 ± 1.8 

Seuil de stimulation (V) 1.0 ± 0.5 1.25 ± 0.75 1.50 ± 1.0 

 

La radiographie post-opératoire réalisée avant la sortie n’a pas mis en évidence de 

déplacement de sonde précoce (Figure 14). 

 

Figure 14. RT post-opératoire de face (A) et profil (B) de l’implantation d’un DAI 

épicardique sus-diaphragmatique.  

 

Suivi à 6 mois et un an. Les données de suivi sont résumées dans les tableaux 2 et 3. Il n’y a 

eu aucun décès parmi les patients implantés. La position horizontale du défibrillateur n’a pas 

posé de problème d’interrogation du boîtier, qui a toujours été correctement détecté par le 

programmateur. Nous n'avons pas observé de complication infectieuse. Au cours du suivi, un 

seul patient a bénéficié de thérapies appropriées (deux épisodes d'arythmie ventriculaire 
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soutenue traités avec succès par choc électrique [TV soutenue en zone de FV]). Aucune 

thérapie inappropriée n'a été délivrée.  

Les valeurs des impédances de stimulation, de détection et des seuils de stimulation étaient 

stables durant l’ensemble du suivi. A 12 mois, l’impédance de défibrillation moyenne était de 

130 ± 105 Ohms (min 52 Ohms – max > 200 Ohms). Au cours du suivi, un patient a présenté 

un an après l'implantation une dysfonction de sonde, diagnostiquée sur une augmentation 

brutale des valeurs d’impédance de défibrillation, sans thérapie inappropriée. Une reprise 

chirurgicale a été nécessaire chez ce patient avec remplacement des deux coïls de 

défibrillation. 

 

Tableau 3. Suivi et complications  

Suivi médian (mois), n (range)  13 (4 - 40) 

Chocs électriques  

   Nombre de patients, n (%) 1 (8%) 

   Nombre de chocs, n 2 

   Chocs appropriés, n (%) 2 (100%) 

   Délai (mois) < 1 

   Pas de thérapie, n (%) 12 (92%) 

Fracture de sonde, n (%) 1 (8%) 

Complication infectieuse, n (%) 0 (0%) 

Survie, n (%) 13 (100%) 
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D. DISCUSSION 

Les premiers dispositifs implantés chez l'adulte comme chez l'enfant nécessitaient une 

sternotomie ou une thoracotomie, avec positionnement d'un patch de défibrillation 

épicardique ventriculaire, d'une sonde ventriculaire épicardique et d'un boîtier dans une loge 

abdominale. Cette intervention était relativement invasive mais permettait une efficacité 

initiale satisfaisante en matière de défibrillation. Des résultats défavorables quant à la 

mortalité par rapport à une implantation endocavitaire ont toutefois conduit à l'abandon de 

l'implantation des patchs péricardiques, mais ont également conduit les chirurgiens de 

différents centres à rechercher une alternative plus adaptée à la population pédiatrique (7–15). 

Dans cette étude, nous présentons les résultats obtenus avec une nouvelle technique opératoire 

chez 13 enfants ou adultes avec cardiopathie congénitale. Cette intervention consiste en un 

positionnement mini-invasif de deux coïls cousus directement sur le péricarde, d'une sonde de 

stimulation/détection intra-péricardique et du boîtier dans une loge intra-thoracique. 

 

1) Avantages et inconvénients de cette technique 

Il existe un certain nombre d'avantages à cette technique. Ce type d'approche permet 

l'implantation chez des enfants relativement jeunes mais également chez des adultes puisque 

dans cette étude, le plus jeune patient avait 5 ans, et le plus âgé au-delà de 40 ans. Le 

positionnement intra-thoracique du boîtier et la suture des coïls directement sur le péricarde 

permettent d'optimiser le vecteur de défibrillation, en diminuant la distance entre les pôles de 

défibrillation. Il est possible également de choisir le vecteur de défibrillation en incluant 

(boîtier chaud) ou excluant (boîtier froid, choc délivré entre les 2 coïls) le boîtier en fonction 

des résultats du test d'induction. L'efficacité de la défibrillation semblait correcte dans cette 

étude, même si le nombre d'épisodes réels d'arythmies ventriculaires traitées était très limité et 
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ne permettait pas de tirer des conclusions définitives. L'intégralité du matériel est intra-

thoracique ce qui permet de limiter les risques associés aux traumatismes pariétaux  et les 

risques d'extériorisation chez des patients jeunes et actifs, par rapport à un positionnement 

dans une loge intra-abdominale ou à une sonde sous-cutanée. La connexion entre boîtier et 

sondes permet également une courbure plus physiologique qu’en cas de loge épigastrique du 

fait d’une proximité immédiate, et donc des contraintes théoriquement moindres sur les 

sondes. Cette intervention permet également de limiter la taille des incisions, et l'absence de 

boîtier en position intra-abdominale privilégie l'aspect esthétique. Les coïls sont suturés 

directement sur le péricarde et le matériel intra-péricardique est réduit à la portion distale de la 

sonde de stimulation/détection, ce qui limite le risque de développement d'adhérences intra-

péricardiques pouvant gêner une intervention ultérieure. De même, le risque de péricardite, de 

constriction ou de strangulation est réduit du fait de la faible quantité de matériel intra-

péricardique. 

Il existe également un certain nombre d'inconvénients théoriques à cette approche. La position 

sus-diaphragmatique du boîtier implique une plus grande difficulté de la procédure de 

changement de boîtier, une dissection précautionneuse étant nécessaire pour éviter une lésion 

myocardique ventriculaire droite. L'existence d'adhérences péricardiques à la suite d'une 

intervention précédente (fréquente chez les patients avec cardiopathie congénitale) peut 

rendre l'intervention plus difficile. Dans cette étude, la faisabilité et les temps de procédure 

chez les patients ayant au préalable bénéficié d'une chirurgie ne paraissaient pas 

significativement altérés. Un des paramètres déterminants dans le choix de la voie d'abord est 

le pourcentage de dysfonction de sonde. La durée de suivi ici est relativement limitée mais un 

cas de rupture de coïl a été mis en évidence par des valeurs d'impédance anormales. Nous 

n'avons pas retrouvé de facteur favorisant évident chez ce patient.  
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2) Perspectives 

Les patients jeunes constituent la population où l'importance de la préservation du capital 

veineux paraît la plus essentielle. Eviter de positionner une sonde endocavitaire pourrait 

permettre d'éviter un certain nombre de complications (6). De plus, certains patients 

présentent une contre-indication à une implantation endoveineuse traditionnelle (patients avec 

shunt résiduel, patients sans accès aux cavités cardiaques) (16). Ces constatations ont poussé 

au développement du défibrillateur sous-cutané non chirurgical (17–24). Il existe toutefois un 

certain nombre de limites à ce nouveau type de dispositif : entre 10 et 20% des patients 

évalués ne peuvent pas bénéficier de cette thérapeutique, le ratio entre amplitude de l'onde R 

et amplitude de l'onde T n'étant pas suffisant, majorant le risque de survenue de thérapies 

inappropriées sur surdétection de l'onde T. Ce type de système est également contre-indiqué 

chez les enfants de trop petite taille (inférieur à 8-10 ans) de par ses dimensions relativement 

conséquentes (environ 8 cm de long pour 7cm de large et une épaisseur de 1,5 cm, 145 g). Le 

volume des dispositifs devrait considérablement se réduire avec le temps, modifiant les 

perspectives. Dans le domaine des cardiopathies congénitales, une limite importante des 

défibrillateurs sous-cutanés réside dans l’absence de possibilité de stimulation (hors 

stimulation post-choc). En effet, la stimulation anti-tachycardique ou anti-bradycardique est 

un élément majeur de la prise en charge de ces patients du fait de l’incidence importante des 

TV, trouble du rythme pouvant être classiquement interrompu par SAT, et du fait de la 

proportion non négligeable au sein de cette population de troubles conductifs, spontanés ou 

secondaires à une chirurgie correctrice antérieure (25). Une implantation chirurgicale du 

défibrillateur pourrait donc être proposée lorsqu'il existe une impossibilité à la pose d'un 

défibrillateur sous-cutané, les risques au long cours associés avec la présence d'une sonde 

endocavitaire chez les patients jeunes avec espérance de vie prolongée pouvant être jugés 
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rédhibitoires. Le positionnement du boîtier en position intra-thoracique constitue un avantage 

déterminant par rapport aux autres techniques chirurgicales chez les plus jeunes patients, le 

volume important du boîtier entraînant voussures et inconfort, physique comme psychique, 

lorsqu’il est positionné dans une loge pré-pectorale ou épigastrique. 
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E. CONCLUSION 

Il n'existe manifestement pas de voie d'abord optimale pour la population pédiatrique et les 

patients avec cardiopathie congénitale. Chacune des techniques décrites dans la littérature 

présente des limites significatives. L'intervention décrite dans cette étude semble efficace à 

court et moyen termes avec une efficacité satisfaisante en matière de défibrillation, un abord 

peu invasif et des cicatrices minimisées. Le taux de dysfonctions de sonde est difficile à 

évaluer à partir de cette population réduite et d'une durée de suivi limitée mais n'est pas nul. 

Ce paramètre, essentiel dans l'évaluation d'une technique opératoire, sera à évaluer dans une 

étude de plus large effectif avec une durée de suivi prolongée. 
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VI. DAI EN CARDIOLOGIE PEDIATRIQUE ET 

CONGENITALE : EXPERIENCE DU CHU DE BORDEAUX 

SUR 20 ANS 

A. INTRODUCTION 

Les patients porteurs d’une cardiopathie congénitale ont vu leur espérance de vie augmenter 

ces dernières décennies, du fait des progrès réalisés dans le domaine de la prise en charge 

chirurgicale et péri-opératoire (1). Néanmoins, malgré une réparation chirurgicale 

satisfaisante, la mort subite reste à l’heure actuelle une des principales causes de décès au sein 

de cette population, notamment chez l’adulte jeune (2, 3).  

Par ailleurs, certains enfants et adultes jeunes présentant une MCH, une DAVD, ainsi que des 

cardiopathies non structurelles telles que syndrome de Brugada ou QT long congénital ont 

également un risque élevé de mort subite qu’il convient de prévenir. Ainsi, l’implantation du 

DAI s’est considérablement développée dans la population pédiatrique et congénitale, afin de 

s’adapter aux spécificités anatomiques et physiologiques de ces patients. Plusieurs travaux ont 

été réalisés en la matière mais, du fait d’une relativement faible incidence, concernent 

principalement des effectifs modérés (3–9). En effet, les enfants et sujets porteurs d’une 

cardiopathie congénitale représentent moins de 1 % des implantations totales de DAI (10). 

Ces travaux ont principalement montré que les indications d’implantation étaient globalement 

équilibrées entre prévention primaire et secondaire avec un faible taux de complications 

immédiates suite à la procédure. Cependant, l’évolution à moyen et long termes est émaillée 

de complications, la principale étant la survenue de chocs électriques inappropriés (20 à 50% 

des séries) (11). 
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Dans ce chapitre nous rapportons 1) le spectre des cardiopathies nécessitant l’implantation 

d’un DAI, 2) les indications et les principales techniques d’implantation et 3) les 

complications précoces et tardives chez les enfants et adultes congénitaux implantés au centre 

hospitalier universitaire de Bordeaux depuis 20 ans. 
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B. METHODES 

Population étudiée. Nous avons inclus rétrospectivement l’ensemble des patients de moins de 

50 ans implantés d’un DAI, hors cardiopathie ischémique, au sein du CHU de Bordeaux, de 

janvier 1994 à juin 2015. Après information orale et écrite, un formulaire de consentement 

était signé par l’ensemble des patients, ou les parents pour les patients mineurs. 

Recueil de données. Nous avons recueilli pour chaque patient les données démographiques 

(date de naissance, sexe, cardiopathie sous-jacente, interventions chirurgicales cardiaques 

antérieures, âge à l’implantation –inférieur ou égal à 20 ans vs supérieur à 20 ans-), les 

caractéristiques de l’implantation (date, indication de l’implantation -prévention primaire vs 

secondaire-, type de voie d’abord -endocavitaire, chirurgicale ou sous-cutanée-, complications 

aiguës survenant dans les 30 jours suivant la procédure) et les complications tardives 

(complications infectieuses, dysfonctions de sondes, thérapies inappropriées), survenant au-

delà de 30 jours suivant la procédure. La prévention secondaire était définie par un antécédent 

de TV soutenue, FV avec ou sans arrêt cardiaque récupéré. La prévention primaire regroupait 

l’ensemble des indications ne correspondant pas à la prévention secondaire. Les thérapies 

délivrées par les DAI étaient également recueillies et divisées en thérapies appropriées 

(secondaires à un trouble du rythme ventriculaire) et inappropriées (thérapies non secondaires 

à un trouble du rythme ventriculaire). 

Suivi. Les patients étaient régulièrement suivis dans notre centre, avec au minimum un 

contrôle annuel avec consultation, échocardiographie et contrôle du DAI. 

Analyse statistique.  Les valeurs numériques sont exprimées en moyenne ± déviation standard 

(DS) ou médiane (range) pour les variables continues, et nombre (pourcentage) pour les 

variables discontinues. Les variables qualitatives étaient comparées avec un test de Khi-deux. 

Les variables quantitatives étaient comparées avec un test t de Student. La survie sans 
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complications et les courbes associées étaient calculées selon la méthode de Kaplan-Meier. 

Une différence statistiquement significative était déterminée par p < 0.05. 
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C. RESULTATS 

Entre janvier 1994 et juin 2015, 188 patients (âge moyen = 36 ± 11 ans, 63% de sexe 

masculin) ont été implantés d’un DAI dans notre centre. Les caractéristiques démographiques 

des patients sont résumées dans le tableau 4. L’âge moyen à l’implantation était de 30 ± 10 

ans. La majorité des patients étaient porteurs d’une myocardiopathie (dilatée, hypertrophique 

ou DAVD) (n = 97, 52%) (Figure 15).  
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Figure 15. Répartition des cardiopathies sous-jacentes (MCD, myocardiopathie dilatée ; MCH, 

myocardiopathie hypertrophique ; DAVD, dysplasie arythmogène du ventricule droit ; SQTL, syndrome du QT 

long ; SQTC, syndrome du QT court ; BrS, syndrome de Brugada ; TVPC, tachycardie ventriculaire polymoprhe 

catécholergique ; T4F, tétralogie de Fallot ; TGV, transposition des gros vaisseaux ; VU, ventricule unique ; FV, 

fibrillation ventriculaire). 
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Tableau 4. Caractéristiques de la population étudiée (n=188) 

 Total (n=188) Enfants 

(n=35) 

Adultes 

(n=153) 

   p 

Age moyen (années)  36 ± 11 22 ± 6 39 ± 8 < 0.05 

Sexe masculin, n (%) 118 (63%) 20 (59%) 98 (64%) 0.57 

Pathologie, n (%)     

Myocardiopathie 97 (52%) 18 79 0.98 

MCD 45 (24%) 5 40 0.13 

MCH 43 (23%) 11 32 0.18 

DAVD 9 (5%) 2 7 0.78 

Canalopathie 34 (18%) 5 29 0.52 

SQTL 6 (3%) 2 4 0.35 

SQTC 1 (1%) 1 0 0.04 

BrS 25 (13%) 2 23 0.14 

TVPC 2 (1%) 0 2 0.50 

Cardiopathie congénitale 41 (22%) 10 31 0.28 

T4F 15 (8%) 3 12 0.89 

TGV 13 (7%) 3 10 0.67 

VU 4 (2%) 0 4 0.33 

Autres (APSO, 

CAV, VDDI, double 

discordance, sténose 

pulmonaire, 

valvulopathies, 

anomalie coronaire) 

9 (5%) 4 5 0.67 

     FV idiopathique 14 (7%) 2 12 0.66 

Autres (myocardites) 2 (1%) 0 2 0.50 

Age moyen à l’implantation 

(années) 

30 ± 10  16 ± 4 33 ± 8 < 0.05 

Prévention, n (%)     

Primaire 106 (56%) 16 90 0.16 

Secondaire 82 (44%) 19 63 0.16 

ACR 37 (20%) 15 22 <0.05 

TV 45 (24%) 4 41 <0.05 

Modalités d’implantation, n 

(%) 

    

Endocavitaire 155 (82%) 20 135 <0.05 

Chirurgicale 30 (16%) 14 16 <0.05 

Sous-cutanée 3(2%) 1 2 0.51 
MCD, myocardiopathie dilatée ; MCH, myocardiopathie hypertrophique ; DAVD, dysplasie arythmogène du ventricule droit ; SQTL, 
syndrome du QT long ; SQTC, syndrome du QT court ; BrS, syndrome de Brugada ; TVPC, tachycardie ventriculaire polymorphe 

catécholergique ; T4F, tétralogie de Fallot ; TGV, transposition des gros vaisseaux ; VU, ventricule unique ; APSO, atrésie pulmonaire à 

septum ouvert ; CAV, canal atrio-ventriculaire ; VDDI, ventricule droit à double issue ; FV, fibrillation ventriculaire ; ACR, arrêt cardio-
respiratoire ; TV, tachycardie ventriculaire. 

 

 

 

 

 

 



124 

 

 

Sur l’ensemble de la population, 53 patients ont bénéficié d’au moins une chirurgie cardiaque 

(28%). Les cardiopathies congénitales représentaient 22% des patients implantés (n = 41). 

L’ensemble des patients porteurs d’une cardiopathie congénitale a bénéficié d’une chirurgie 

préalable (n = 41, 100%).  

Caractéristiques de l’implantation. Plus de la moitié des implantations étaient réalisées en 

prévention primaire (n = 106, 56%). Pour les MCH, l’indication en prévention primaire était 

retenue en cas de facteurs de risque associés (mort subite familiale chez un apparenté du 

premier degré, épaisseur du septum inter-ventriculaire ≥ 30 mm, syncope, TV non soutenue, 

défaut d’adaptation tensionnelle à l’effort) (12). Pour les myocardiopathies dilatées, 

l’indication en prévention primaire était retenue en cas de dysfonction ventriculaire gauche 

avec fraction d’éjection ≤ 30 % et insuffisance cardiaque symptomatique. La voie d’abord 

principalement utilisée était endocavitaire (n = 155, 82%) (Figure 16).  

 
 

Figure 16. Modalités d’implantation. 

 

 

Parmi les modalités d’implantation chirurgicale (n = 30, 16%), un positionnement intra-

diaphragmatique du boîtier était effectué chez 13 patients (Figure 14, cf. chapitre V, page 

106), un positionnement épigastrique chez 12 patients, une procédure robot-assistée chez 2 



125 

 

 

patients et enfin une procédure hybride (endocavitaire et chirurgicale) était effectuée chez 3 

patients. 

Complications aiguës. On notait à la phase aiguë des complications chez six patients (3.1%) : 

trois hémothorax (sonde ventriculaire droite transfixiante) ayant nécessité un drainage associé 

à un repositionnement de la sonde, une rupture per-procédure de la sonde ayant nécessité 

l’utilisation d’une nouvelle sonde, ainsi que deux hématomes de loge ayant évolué 

favorablement sans nécessité de reprise chirurgicale. 

Suivi. Le suivi moyen était de 71 ± 26 mois. Parmi les 41 patients porteurs d’une cardiopathie 

congénitale, une reprise chirurgicale ne concernant pas le DAI a été nécessaire au cours du 

suivi dans 21 cas (dont 10 valvulations pulmonaires). Treize patients (6.9%) ont bénéficié 

d’une transplantation cardiaque (cardiopathies congénitales n = 2, myocardiopathies n = 11). 

Le délai moyen entre primo-implantation du DAI et transplantation était de de 46 ± 41 mois. 

Quatre-vingt-treize patients ont eu besoin d’au moins une procédure (49%) de changement de 

matériel (boîtier ± sonde(s)). La cause la plus fréquente de changement de matériel était 

l’usure du dispositif (fin de vie, n = 56, 61%). Au sein de ces patients, 6 (6.4%) étaient 

implantés initialement par voie chirurgicale : trois patients ont nécessité une nouvelle 

intervention pour rupture de sonde de défibrillation, trois patients pour usure du dispositif (fin 

de vie). Au cours du suivi, 20 patients (11%) ont bénéficié d’au moins un choc électrique 

interne approprié (8 pour TV rapide en zone de FV ou TV avec échec d’ATP, 10 pour FV, 2 

ayant subi les deux types d’arythmie ventriculaire). 

Complications tardives. Les évènements relevés lors du suivi sont résumés dans le tableau 5. 

Les complications tardives incluaient les décès, les chocs électriques inappropriés, les 

ruptures de sondes et les infections du matériel de défibrillation. 
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Tableau 5. Suivi et complications  

Suivi moyen, n (mois) 71 ± 26  

Décès, n 5 

Infections, n (%) 4 (2%) 

     Locale 1 (0,5%) 

     Endocardite 3 (1,5%) 

Rupture de sonde, n (%) 36 (19%) 

     Délai, n (mois)  72 ± 52  

Chocs électriques, n (%) 43 (23%) 

     Appropriés 20 (11%) 

     Inappropriés 23 (12%) 

          Délai, n (mois)   66 ± 58  

          Nombre de chocs moyen, n 21 

          Cause, n (%) 23 (100%) 

                Tachycardie sinusale 2 (10%) 

                Fibrillation/flutter atrial 4 (19%) 

                Surdétection de l’onde T 1 (5%) 

                Rupture de sonde 9 (39%) 

                Déplacement de sonde 1 (5%) 

                Non précisée 5 (22%) 
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Le tableau 6 résume les complications tardives selon l’âge à l’implantation et la voie d’abord.  

 

Tableau 6. Complications selon l’âge et la voie d’abord  

Selon l’âge     

 Total  Enfants 

(n=35) 

Adultes 

(n=153) 

p 

Infection, n (%) 4 (2%) 0 4 0.33 

     Locale 1 (0,5%) 0 1 0.63 

     Endocardite 3 (1,5%) 0 3 0.40 

Rupture de sonde, n (%) 36 (19%) 5 31 0.21 

Choc électrique 

inapproprié, n (%) 

23 (12%) 2 21 0.19 

Selon la voie d’abord     

 Total  Endocavitaire 

(n=155) 

Chirurgical 

(n=30) 

p 

Infection, n (%) 4 (2%) 4 0 0.37 

     Locale 1 (0,5%) 1 0 0.65 

     Endocardite 3 (1,5%) 3 0 0.44 

Rupture de sonde, n (%) 36 (19%) 33 4 0.13 

Choc électrique 

inapproprié, n (%) 

23 (12%) 23 0 0.02 

 

 

La survie moyenne sans complication était de 62 ± 44 mois. L’incidence globale des 

complications était de 29% (55 patients sur 188). Elle était significativement plus élevée chez 

les patients primo-implantés à l’âge adulte (33 % des patients implantés au-delà de 20 ans vs 

14% des patients implantés dans l’enfance, p = 0.03). Ainsi, dans l’ensemble de la cohorte, 

91% des complications sont survenues chez des patients implantés au-delà de l’âge de 20 ans 

(n = 50) contre 9% chez des patients primo-implantés dans l’enfance (n = 5) (Figure 17). 
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Figure 17. Courbe de survie sans complication après implantation d’un DAI. 0 = patients 

implantés < 21 ans ; 1 = patients implantés ≥ 21 ans. 

 

Ce taux de complications était également significativement plus élevé chez les patients primo-

implantés par voie endovasculaire (33 % des patients implantés par voie endocavitaire vs 13% 

des patients implantés par voie chirurgicale, p = 0.03). En effet, sur l’ensemble de la 

population étudiée, 93% des complications sont survenues chez des patients implantés en 

endocavitaire (n = 51) contre 7% chez des patients primo-implantés par voie chirurgicale (n = 

4) (Figure 18).  
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Figure 18. Courbe de survie sans complication après implantation d’un DAI. 0 = patients 

implantés par voie chirurgicale ; 1 = patients implantés par voie endocavitaire. 

 

Décès. Cinq patients sont décédés au cours du suivi dans l’ensemble de la population 

(2.6%). Parmi les causes de décès, on note deux orages rythmiques, une insuffisance 

cardiaque terminale, et deux décès dans les suites d’une transplantation cardiaque.  

Chocs inappropriés. Sur l’ensemble des patients implantés, 23 (12%) ont subi au 

moins un choc électrique inapproprié après un délai moyen de 66 ± 58 mois. Le nombre 

moyen de chocs inappropriés était de 21  72, avec un maximum de 300 chocs pour une 

personne. Il s’agissait d’une patiente de 29 ans, primo-implantée en prévention primaire par 

voie endocavitaire dans le cadre d’une myocardiopathie hypertrophique avec facteurs de 

risque (antécédent familial de mort subite chez un apparenté du premier degré, épaisseur du 

septum inter-ventriculaire > 30 mm). Elle a donc reçu 300 chocs électriques inappropriés dans 

les suites d’une rupture de sonde ventriculaire droite. Cet évènement est survenu 77 mois 
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après la primo-implantation. La prise en charge a consisté en une procédure d’extraction de la 

sonde défectueuse avec réimplantation d’une nouvelle sonde de défibrillation, sans nouvel 

évènement intercurrent depuis avec 16 mois de recul.  

La survie moyenne sans choc inapproprié était de 68 ± 52 mois, sans différence significative 

sur l’âge à l’implantation entre enfants et adultes (52 ± 13 mois vs 70 ± 60 mois, p = 0.34). La 

majorité des chocs inappropriés étaient dus à une rupture de sonde (n = 9, 39%). Tous les 

patients ayant subi un choc électrique inapproprié avaient un DAI endocavitaire et cette voie 

d’abord était associée avec un nombre d’évènements significativement plus élevé que l’abord 

chirurgical (15% des patients implantés par voie transveineuse vs 0% des patients implantés 

par voie chirurgicale, p = 0.02). Il n’y avait cependant pas de différence significative entre les 

patients implantés dans l’enfance et ceux implantés à l’âge adulte (6% chez les patients 

implantés dans l’enfance vs 14%, p = 0.19). 

Ruptures de sonde. Au total, 36 patients ont subi une rupture de sonde (19%), après un 

délai moyen de 72 ± 52 mois. La voie d’abord initiale était essentiellement endocavitaire (n = 

33, 92%), mais sans différence significative puisque cela concernait 21% des patients 

implantés par voie transveineuse vs 10% des patients implantés par voie chirurgicale (p = 

0.13). Il n’existait pas non plus de différence significative sur l’âge à l’implantation (14% des 

patients implantés dans l’enfance vs 20% des patients implantés à l’âge adulte, p = 0.37). On 

ne retrouvait pas de différence significative de délai de survenue selon l’âge entre enfants et 

adultes (87 ± 47 mois vs 68 ± 53 mois, p = 0.21). Ces ruptures de sondes avaient tendance à 

survenir de manière plus précoce chez les patients implantés chirurgicalement (délai de 33 ± 

32 mois vs 76 ± 52 mois pour la voie endocavitaire, p = 0.06). L’implantation d’une nouvelle 

sonde de défibrillation a été réalisée chez tous les patients avec rupture de sonde avec la 

même voie d’abord.  La survie moyenne sans rupture de sonde était de 66 ± 44 mois. 
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Infections du matériel de défibrillation. On notait 1 infection de loge et 3 endocardites 

après un délai moyen de 23 ± 26 mois. Les trois cas d’endocardite ont nécessité une extraction 

du matériel avec réimplantation au cours de la même hospitalisation. Deux réimplantations 

ont été réalisées par voie endocavitaire, au niveau controlatéral, et une procédure a été réalisée 

de manière entièrement sous-cutanée. Le cas d’infection de loge a également nécessité une 

extraction du matériel avec réimplantation par une autre voie d’abord (chirurgicale contre un 

abord endocavitaire initialement). Les procédures d’extraction ont été réalisées sans 

complication. Tous les cas d’infections ont bénéficié d’une antibiothérapie parentérale 

prolongée adaptée au germe (Staphylococcus aureus meticilline sensible chez deux patients, 

Staphylococcus capitis chez un patient et Corynebacterium chez le quatrième patient). 

Aucune récidive infectieuse n’a été observée après un recul moyen de 58 ± 11 mois chez ces 

patients. Ces infections ne sont survenues que chez des patients implantés à l’âge adulte (p = 

0.33) et par voie endocavitaire (p = 0.37). La survie moyenne sans complication infectieuse 

était de 71 ± 47 mois. 
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D. DISCUSSION 

Dans cette étude réalisée sur une population de 188 patients implantés d’un DAI entre 1994 et 

2015, durant l’enfance ou lors de l’évolution d’une cardiopathie congénitale, nous avons 

décrit les principales indications et techniques d’implantation ainsi que la survenue de 

complications après un suivi moyen de 71 mois. Bien que nos observations s’étalent sur une 

longue période durant laquelle les différentes techniques ont évolué, plusieurs résultats 

méritent d’être soulignés. 

1. Indications et aspects techniques.  

Prévention primaire vs secondaire. Dans notre étude, plus de la moitié des implantations 

étaient réalisées en prévention primaire (56%), à l’instar des études les plus récentes. Berul et 

al. retrouvaient un taux d’implantations en prévention primaire de 52% (8).  Une étude 

américaine sur plus de 3.000 procédures retrouvait 62% d’implantations en prévention 

primaire également (13). Initialement, la majorité des implantations étaient réservées aux 

patients victimes d’une mort subite récupérée, avec une augmentation des implantations en 

prévention secondaire depuis les années 1990 (14). Le développement du matériel et des 

techniques d’implantation ont en effet poussé les équipes à implanter de plus en plus de 

patients en prévention primaire et les récentes recommandations ont élargi les critères 

d’éligibilité pour cette indication (15). 

Voie d’abord. La majorité des implantations étaient effectuées par voie endocavitaire (82%), 

comme observé dans les cohortes actuelles (13,16). Ces chiffres peuvent être expliqués par la 

plus grande proportion de patients primo-implantés à l’âge adulte dans notre population 

(81%). L’abord entièrement sous-cutané représente 2% des implantations, et témoigne de 

l’émergence de ce type de dispositif, dont l’utilisation devrait augmenter dans les années à 

venir.  



133 

 

 

2. Complications au long cours. 

Nous avons mis en évidence une différence significative sur la survenue de complications 

dans la population primo-implantée au-delà de 20 ans, contrairement aux résultats publiés par 

Link et al. (17). Un suivi plus rapproché des enfants peut expliquer en partie ces résultats. Le 

fait que nous privilégions une voie d’abord chirurgicale dans la population pédiatrique peut 

également expliquer nos observations. En effet, il ressort un taux plus élevé de complications 

chez les patients primo-implantés par voie endocavitaire, ce qui, bien que discordant avec 

certaines publications (16), nous encourage à éviter d’implanter ces dispositifs aux enfants. Le 

développement des différentes techniques chirurgicales au cours des dernières années peut 

également être un élément d’explication, notamment les techniques mini-invasives ayant un 

faible taux de complications aiguës tout en protégeant le matériel de défibrillation des 

traumatismes. 

Décès. Sur les cinq décès recensés au cours du suivi, deux sont la conséquence d’un orage 

rythmique (malgré la présence du DAI) et deux d’une insuffisance cardiaque terminale. Cela 

illustre bien le fait que l’implantation du DAI reste un traitement "symptomatique" et ne doit 

pas faire perdre de vue la nécessité de prendre en charge le patient de manière globale, en 

tenant compte de sa cardiopathie. Le DAI peut ainsi permettre d’attendre une éventuelle 

transplantation ("bridge to transplantation") le cas échéant (même si les deux autres décès sont 

eux survenus dans les suites immédiates de la transplantation) (18).  

Chocs inappropriés. Dans notre expérience, le pourcentage de chocs appropriés et 

inappropriés est donc de 11% et 12% respectivement. Ce taux moindre par rapport aux 

anciennes séries peut être expliqué par différents éléments (11). D’une part, les implantations 

dans les premières publications étaient initialement privilégiées en prévention secondaire, 

avec des sujets plus à risque d’arythmie ventriculaire maligne et de récidive, et donc de chocs 

appropriés. La prise en charge des troubles du rythme ventriculaire a vu par ailleurs se 
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développer l’ablation, permettant de diminuer le nombre d’évènements ventriculaires et donc 

de thérapies appropriées. D’autre part, les modalités de programmation des thérapies ont 

également évolué, favorisant en première intention, pour les tachycardies ventriculaires 

rapides, les séquences de stimulation anti-tachycardique, moins douloureuses par rapport aux 

chocs, sans pour autant compromettre la sécurité du patient (19). Concernant les chocs 

inappropriés, les progrès technologiques réalisés au niveau des algorithmes de discrimination 

permettent de mieux classer tachycardies supra-ventriculaire (TSV) et ventriculaire, et ainsi 

d’éviter un certain nombre de chocs inappropriés. Une partie des TSV est également plus 

accessible aux techniques d’ablation qui ont aussi bénéficié d’un développement important, 

notamment grâce à l’apport de la cartographie (fibrillation atriale, tachycardie atriale). Par 

ailleurs, le suivi par télécardiologie peut permettre d’anticiper une déstabilisation sur le plan 

rythmique et contribuer ainsi à la diminution des thérapies par une prise en charge précoce. 

Concernant la voie d’abord, les chocs inappropriés étaient associés de manière significative 

avec un abord endocavitaire (p = 0.02). Ceci peut être en partie expliqué par un risque accru 

de rupture de sonde avec cette voie d’abord dans notre cohorte. 

Ruptures de sonde. En effet, dans notre série, les ruptures de sondes semblent être associées 

avec l’abord endocavitaire (21 % des patients implantés par voie transveineuse vs 10% des 

patients implantés par voie chirurgicale, p = 0.13). Une autre étude a comparé l’abord 

endocavitaire (transveineux) à l’abord non-transveineux mais ce dernier semblait prédictif de 

dysfonction de sonde (18 pour 1.000 personnes-mois dans le groupe non-transveineux  vs 6 

pour 1.000 personnes-mois dans le groupe transveineux, hazard ratio = 3.1, p = 0.04) (16). 

Ces résultats sont difficiles à comparer à notre série, les populations étant différentes en 

matière de voies d’abord (presque deux fois plus d’implantations endocavitaires dans notre 

série pour un nombre similaire de procédures chirurgicales). Concernant l’âge à 

l’implantation, nous n’avons pas retrouvé de différence significative sur l’incidence des 
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ruptures de sondes entre enfants et adultes. Ces résultats sont discordants avec les travaux 

publiés par une équipe américaine qui constatait un taux de complications plus important dans 

la population pédiatrique comparée à la population adulte, notamment concernant les ruptures 

de sonde (17). Cependant, la population pédiatrique (implantée avant l’âge de 21 ans) ne 

concernait que 11 patients. 

Infections du matériel de défibrillation. Bien que les infections ne soient survenues que chez 

des patients implantés à l’âge adulte et par voie endocavitaire, nous n’avons pas mis en 

évidence de différence significative entre enfants et adultes, ni selon la voie d’abord 

concernant ces complications infectieuses. Cela peut être en grande partie expliqué par le 

faible nombre d’évènements recensés au cours du suivi (4 complications infectieuses). Radbill 

et al. ne mettaient pas non plus en évidence de différence significative selon la voie d’abord 

(16). Les travaux de l’équipe américaine retrouvaient une différence significative entre 

enfants et adultes concernant les complications infectieuses, avec encore une fois un faible 

effectif (2 infections sur 11 patients) (17). 

3. Perspectives d’avenir. 

L’évolution des connaissances et des technologies pourrait contribuer à la diminution du taux 

de complications liées au DAI. En ce sens, le développement de la télécardiologie trouve un 

intérêt tout particulier, a fortiori en cardiopathie congénitale (20,21). En effet, l’intérêt est 

double, d’une part pour le médecin qui sait le patient suivi au quotidien, permettant une prise 

en charge précoce au moindre signe d’alerte, afin d’éviter tout retard diagnostique et 

thérapeutique chez ces patients à l’équilibre hémodynamique et rythmique souvent instable ; 

d’autre part pour le patient et sa famille, qui, en le sachant suivi quotidiennement à distance, 

voient le stress et l’anxiété générés par la cardiopathie et le DAI s’amoindrir. Le suivi par 

télécardiologie permet également d’espacer les consultations de contrôle du DAI, et ainsi 

favoriser la qualité de vie et l’intégration socio-professionnelle du patient, en évitant des 
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absences et trajets répétés et usants, d’autant plus qu’il s’agit de pathologies spécifiques, le 

plus souvent prises en charge sur un centre de référence potentiellement éloigné du lieu de vie 

du patient et de sa famille. Ces progrès contribuent à l’amélioration de la prise en charge des 

patients jeunes et/ou avec cardiopathie congénitale. Le développement de nouvelles 

techniques chirurgicales et de nouveaux matériaux, notamment les systèmes entièrement sous-

cutanés, pourraient améliorer le pronostic de patients implantés dans l’enfance ou exposés aux 

complications de l’abord endocavitaire. 

4. Limites de l’étude 

Il s’agit d’une étude monocentrique et rétrospective. De par le caractère rétrospectif, le 

protocole de suivi n’était pas standardisé et par conséquent, de nombreuses données étaient 

manquantes, notamment le poids et la taille à l’implantation. Par ailleurs, la longue durée 

d’étude implique un certain nombre d’évolutions et l’apparition de nouvelles techniques. Ceci 

amène donc une certaine hétérogénéité dans les données pouvant biaiser les données. Le 

faible nombre d’évènements, notamment concernant les complications infectieuses peut 

entraîner un manque de puissance et expliquer l’absence de significativité de certains 

résultats. Ceci est également valable pour la difficulté à montrer une différence significative 

sur l’âge à l’implantation et la voie d’abord. En effet, le nombre de patients implantés dans 

l’enfance reste relativement restreint, ainsi que le nombre de procédures chirurgicales. 
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E. CONCLUSION 

L’implantation de DAI dans la population pédiatrique et avec cardiopathie congénitale s’est 

largement développée du fait de l’augmentation de l’espérance de vie et de l’adaptation aux 

spécificités anatomiques et physiologiques de ces patients. Au sein de cette population plus à 

risque, les évolutions techniques et technologiques semblent permettre une diminution des 

complications liées au DAI. Les implantations à l’âge adulte et par voie endocavitaire sont 

associées à la survenue de complications tardives. Le développement du défibrillateur sous-

cutané et de la télécardiologie sont autant d’éléments importants et prometteurs afin de 

poursuivre l’amélioration de la prise en charge de ces patients, en diminuant notamment 

l’incidence des complications au long cours. 
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VII. IMPACT PSYCHO-SOCIAL 

Les progrès réalisés dans la prise en charge des cardiopathies congénitales ont permis une 

nette amélioration de l’espérance de vie. La cause de décès la plus fréquente à l’heure actuelle 

est la mort subite. Le risque est en effet 25 à 100 fois plus important que chez un sujet sain 

(1). De ce fait, l’implantation du DAI s’est développée et adaptée à la population pédiatrique 

et avec cardiopathies congénitales. Ceci a permis des implantations de plus en plus précoces. 

Cette population est par conséquent plus exposée aux complications en rapport avec les DAI. 

Le taux de chocs électriques inappropriés est de l’ordre de 10 à 50% chez les enfants selon les 

séries actuelles (2,3). 

Le risque de survenue de thérapies inappropriées, ainsi que le choc en lui-même sont 

pourvoyeurs au sein de cette population de stress, d’anxiété voire même de dépression (4,5). 

En effet, la crainte de subir un choc n’est pas anodine, a fortiori lorsque celui-ci est 

inapproprié et survient donc chez une personne consciente, contrairement à un choc 

approprié, pouvant survenir alors que le patient a syncopé. Par ailleurs, une proportion non 

négligeable de chocs inappropriés survient sur une tachycardie sinusale (2), favorisée par 

l’exercice physique, qui est lui-même un élément majeur du bien-être psychologique de ces 

patients. Il s’en suit alors un cercle vicieux, avec le risque de voir le patient restreindre ses 

activités physiques, entretenant un mal-être psychologique et une baisse de l’estime de soi. A 

ces écueils vient se greffer l’impact psychologique de la cardiopathie elle-même et la 

perception qu’a le patient de sa maladie.  

Il existe en effet un impact clair sur le plan socio-éducatif et professionnel, de par les 

contraintes générées par la cardiopathie. Hospitalisations, chirurgies, consultations de suivi 

sont autant d’éléments qui, s’ils font bien évidemment partie intégrante de la prise en charge 

de la pathologie, sont à même de déstabiliser un équilibre psychologique parfois précaire. Et 

ce d’autant plus que, du fait du caractère spécifique des cardiopathies congénitales et du suivi 
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d’un jeune patient porteur d’un DAI, les patients sont majoritairement suivis dans un centre de 

référence, parfois à plusieurs heures de trajet du lieu de vie. L’impact socio-éducatif et 

professionnel est donc important vis-à-vis du patient, mais également de la famille, qui 

accompagne le patient au quotidien. 

Différents travaux ont mis en évidence l’impact psychologique de l’implantation d’un DAI 

chez les patients jeunes avec cardiopathies congénitales, entraînant une baisse de l’estime de 

soi, de la qualité de vie, des activités physiques et sexuelles (6–10). Parmi les facteurs de 

risque de mauvaise acceptation du DAI dans cette population, l’âge semble être un élément 

important. Que ce soit concernant l’âge lors de la primo-implantation du matériel ou bien de 

la dernière chirurgie cardiaque, un âge jeune est prédictif de mauvaise acceptation (11). Cela 

peut être lié à une certaine forme de déni et de mauvaise perception du bien-fondé des 

thérapeutiques entreprises, y compris de l’implantation du DAI. 

Un autre facteur de risque décrit de mauvais vécu psycho-social est l’indication de 

l’implantation du DAI. En effet, un patient ayant présenté une mort subite récupérée est plus à 

même de comprendre la nécessité de l’implantation. A contrario, un sujet asymptomatique, 

appareillé en prévention primaire, peut légitimement émettre certaines réticences à 

l’implantation d’un matériel dont il ne bénéficiera peut-être jamais (thérapies appropriées) 

alors qu’il subira certainement au moins une complication en rapport, au vu du nombre 

d’années qu’il sera amené à vivre avec. Ainsi, l’absence de survenue de thérapie appropriée 

est un facteur de risque également décrit de mauvaise acceptation du DAI pour des raisons 

similaires (11). 

Afin de favoriser l’acceptation du DAI, des techniques de thérapie cognitivo-

comportementale ont été étudiées chez l’adulte hors cardiopathie congénitale, montrant une 

amélioration de la qualité de vie de ces patients. Ces techniques peuvent être envisagées chez 

l’enfant et l’adulte jeune (12). 
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Une programmation spécifique des thérapies du DAI, avec des limites de fréquences 

cardiaques élevées aux bornes, ainsi que des durées de détections prolongées, pourrait 

permettre de diminuer le taux de thérapies inappropriées et d’améliorer l’acceptation du DAI 

(3). 

L’impact psycho-social et la qualité de vie des patients jeunes, appareillés d’un DAI, avec ou 

sans cardiopathie congénitale, sont donc des éléments importants, à ne pas méconnaître et à 

intégrer dans la prise en charge globale inhérente à cette population. Cet aspect est notamment 

souligné dans les dernières recommandations sur le sujet (13). L’avènement récent de la 

télécardiologie semble prometteur dans le cadre du suivi spécifique de ces patients, permettant 

en effet d’alléger, sur le plan rythmique, les consultations de suivi et leurs conséquences 

(absences, congés, déplacements, anxiété, stress, fatigue) sans pour autant négliger la sécurité 

et la surveillance des patients. 
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VIII. CONCLUSION 

L’intérêt et l’efficacité du DAI en cardiologie pédiatrique et congénitale ne sont plus à 

démontrer. Les indications sont relativement variées, allant de la mort subite récupérée sur 

cœur sain, à la prévention primaire dans le cadre de cardiopathies congénitales à risque. La 

réflexion menée autour de la prise en charge de cette population a conduit les équipes médico-

chirurgicales concernées à développer différentes voies d’abord, afin de s’adapter aux 

problématiques spécifiques posées par ces patients. Bien que de nombreux progrès aient déjà 

été réalisés dans ce cadre, de nouvelles techniques sont en pleine expansion, tant sur le plan 

de l’implantation que du suivi du défibrillateur. Nous avons donc décrit les principes ainsi que 

les avantages et inconvénients respectifs de ces différentes techniques, mais également les 

perspectives d’avenir. Néanmoins, la décision d’implantation d’un DAI dans ce domaine, 

ainsi que les modalités d’implantation doivent faire l’objet d’une discussion pluridisciplinaire 

(cardiologue, pédiatre, chirurgien, anesthésiste-réanimateur) au cas par cas, en accord avec le 

patient et/ou les parents. Cela représente en effet un enjeu crucial, et implique la présence 

d’un matériel étranger au long cours. Le développement scientifique, aussi bien sur le plan 

technologique que médico-chirurgical, ainsi que l’éclosion récente du défibrillateur sous-

cutané, des dispositifs sans sonde, et de la télécardiologie sont autant d’arguments permettant 

d’envisager avec enthousiasme les prochaines décennies.  

De manière générale, tous ces éléments doivent être accompagnés d’actions de sensibilisation 

à la prise en charge de l’arrêt cardiaque dans la population générale. La poursuite des efforts 

déjà entrepris dans ce domaine (formation aux gestes de premier secours, accessibilité et 

formation à l’utilisation de défibrillateurs automatisés externes) est le meilleur garant de la 

survie initiale des patients victimes de mort subite d’origine cardiaque. En effet, malgré les 

progrès réalisés dans ces différents domaines, un décès par mort subite -donc a priori non 



147 

 

 

attendu- a fortiori en pédiatrie, est un évènement dramatique, et chaque mort subite non 

récupérée dans ce contexte est déjà un évènement de trop. 
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