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1 INTRODUCTION

Les cardiopathies congénitalg€C) sont la premiere cause de malformatioasla
naissanc@ncidence de 0,8%)). Depuis les années 1990, de grands progres dans le
diagnostic prénatal, en chirurgiardiaquepédiatrique, en soins intensifs, et en cathétérisme
cardiaque ont réduit la morbidité etrfeortalité précoce dans cette population. Il en résulte un
QRPEUH G HQIDQWY HW GYDGROHVFHQWY GH SOXV HQ SO>
congénitale®) $FWXHOOHPHQW HQ )UDQFH RQ GpQRPEUH SOXV
CC.

/ITDOORQJHPHQW GH pouskEVaSgspeziQuRei meEilleureg iglhlité deRaewr les

enfants cardiaques cela se tradul QW UH DXWUHV SDU OD FDSDFLWp GTH
correcte.

Plusieurs études montrent que les adolescents et les agoltesis d'uneCC ont une

capacité d'exercice réduite, méme pour des cardiopathies jugées @)leks sont ainsi
exposésaux conséquences de la sédentarigdrpoids, hypeatension artérielle

déconditionnement physique, exclusion sociale, altération de la qualit§s)¢6)(@).

'HSXLV XQH VRL][D3QMNSMHXCH HariR@sMratoire (CPET)e§timposé

commeun outil majeurGIpYDOXDWLRQ GLDJQ Reamiidlaghe rduked). BN URQRV W
O 1 2a0d&finile «concept de Wood, suggérant quefp S U H X Y H ré&ldtaltinhidux W

OD TXDOLWp GH YLH HW OH KD QdahsFdeSnomb§used nib[ddiBH Q D X

chroniquesLa CPET permetine évaluatiorfonctionnelle et diagnostiq(®). & KH] OTDGXOW

insuffisant cardiaqueMyers et al. ont montré que la CPETopvait étre utilis& comme

IDFWHXU SURQRVWLF SRXU OH hGspikatsédtio.CLl) DW WD Y X &S®ID Q pWLF

(VO2na0 €t la pente VE/VCOZ2ont ainsi été définies commkes variables les plus

discriminanteg10).

Par analogie, ces mémes variabsmt régulierement évaluéeshez lespatients adultes
porteurs de cardiopathie congénitale (ACHD@sdernieres recommandations @29 (@GX)
de 2010préconisenta pratique de CPE®@ans la populatioACHD ou la qualité de vie et la
capacité fonctionnelle sont des mesures daé@ms la prise en charge thérapeutique
L'évaluation de la capacité objective d'exerc®Zn,y), I'efficacité de la ventilatio (pente
VE / VCO2), O DG D SNvddodpR @ réponse de la pressicartérielle ainsi que
l'arythmie induite par I'exercicepermettentune évaluation plus largeles capacités
fonctionnelles. Ces paramétresnt en corrélation avec la morbiditél@tmortalité chez les
12



patientsACHD (3)(12). La majorité des patients ACHD étant déconditionnés lors de la CPET,
ils sont éligibles pour un programme ré@abilitation cardiaquequi serait bénéfiquesur
leurcapacité physiqueeurtolérance a l'exercice efurqualité devie (13)

En pédiatrie peu de centres pratiguent la CPET et la réhabilitation dans le suivi
cardiopéliatrique, hors recherche clinique, et de telles recommandations sont inexistantes. A
notre connaissance, aucune étude compardév€PETsur une large cohorte pédiatriqde

& & Q 7 Dappivteela seule étudeH[LVWDQWH GDQV FHréBdspebiveded HVW O
Kempny et al14) (n=4415),qui concerne unpopulation de CC adulte, sans grogpetrole

Pourtant degtudesécentesuggerentT XH OD &3 (7 SHUP Havfiaoded!'ifaBtf LQV SL L
et a la famille,de motiver les patients pratiquer une activithysique(15)16) et leur

proposer des programmesrédabilitationcardiaguela réhabilitationcardiaque peutn effet

améliorer & performance de [I'exercice denfants atteints de cardiopathies
congénitaleEl 7)(13), méme poules patientsatteints de maladie cardiaque grayaur leur

permettre debénéficier Gafftivités physiques dans un enviroment récréatif moins
compétiti{18).

Le centrede compétences M3C (malformations cardiaques congénitales complexes) du CHU

de Montpellier HQ OLHQ DYHF OH FHQWUH GYpY Dpedabitue BeQ HW G
O stitQt-SaintPierrefait partie des rares centrésancgaisa avoir développéune expertise

dansla CPET et dans la réhabilitation cardiaque pédiatridNetre équipe aécemment

montré une corrélation forte engs principaux parametres de la CPET (V&2 seuil
ventilatoirekt la qualité de viehez les enfants porteurs de cardiopathie congéfligle

I1RXV SUpYR\RQV GYpYDOXHU W R Xoasldalix Oditves &SBEcralisesl &UF W X p H
VHLQ ®PAQJH FRKRUWH GY{HQIDQWYV SRUWHXUV GH && HW G
Nous analyserons égalemé¢otiteslesvariablesdda CPET pédiatriquet nousrecherchesns

OHV IDFWHXUVY GpWHUPLQDQWY GH OTDSWLWXGH DpURELH
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2 MATERIELS ET METHODES

Cette étude rétrospective observationnelle a analysé toutes les CPET pédiatriques effectuées
au&+8 GH ORQWSHOOLHU &+ 8-Pierke\(ISP) ©rfire QQXLWeL20D6W 6 DL QW
Ces CPET ont étéffectuéspour le suivi des patients avec une pathologie eayae (CC,
myocardite, maladie de Kawasakic), respiratoire (mucoviscidose, asthra&c), chronique
(leucémiepost traitement par anthracyclines, insuffisants réméwaniquesetc). Les CPET

ont égalemenété faites a but diagnostique pour legplorations de souffle cardiaque, de
dyspnée d'effort, de palpitations ou de malaise.

Les enfants porteurs de CC dans la région LanguBdossillon sont pris en charge au sein

du centre de compétences M3C (malformations cardiaques congénitales conujtiep@epar

OH 'U $PHGUR DX &+80 &H FHQWUH HVW OLp SDU FRQYHQ
réadaptation en cardiolog@p GLDWULTXH GX 'U *XLOODXPRQW j Of,63

Deux groupesont été constitués XQ JURXSH GTEHQHDMQWE DYRXSHNSGITHQIDC

constituant le groupe contrdle.

21 &ULWQUHV GILQFOXVLRQ

211 GroupeCC HQIDQWYV SRUWHXUV GI1XQH FDUGLRSDWKLH FRC¢

&ULWQqUHV GILQFOXVLRQ

- ace inférieur ou égal a 17 ans,

-taille supérieure a 120 cm,

-SRUWHXU GIXQH FDUGLRSMHOKRLH GR G DoMWMD Jetiealph R @ IGH + R
1),

-non opposition des parents/tuteurs légaux.

&ULWqUHV GTH[FOXVLRQ

-(SUHXYH G v HiddpithiireRdn bhterpridtable

-cardiopathis QT HQWUDQW SDV GDQV O@effe@@ddiaduel LFDWLRQ GT+RX
cardiomyopathie dilatégCMD), cardiomyopathie hypertrophiqgy€MH), hypertension

artérielle pulmonaireH{TAP) primitive, trouble du rythmemaladie de Kawasakinyo-

péricardite non compaction duentricule gaucheG),

-absence de dossi médical.

14



Tableaul : Classification d'Houyel

groupe CongenitalHeaBefects(CHD) Pathologies inclues

1 Hétérotaxies hétérotaxie

2 Anomalies des retours veineux RVPAP, RVPAT

3 Anomalies des oreillettes et CIA CIA

4 Anomaliesdes jonctions et valves AV~ CAV complet, CAV partiel, dysplasie tricuspide,

Ebstein, fente mitrale isolée, RM

5 Anomalies complexes des connexio double discordance
AV
6 Ventricules fonctionnellement uniques VU
7 CIiv Clv
8.1 Anomalies des voieS TpMHFWLR TGV
82;8.3,; $QRPDOLHV GHV Y R APSI, APSQ Fallot, fenétre aortpulmonaire
8.4 (complexe) tunnel aorteventriculaire, VDDI, VGDS TAC
85 $QRPDOLHV GHV Ydauchey bicuspidie, SVAShone
8.6 Anomalies des voie$  p M Hdfdite) R SVP
9 Anomalies des gros vaisseaux (extra  anomalies arcs aortiques, coarctation,
péricardiques) interruption arche aortique, PCASA
10 Anomalies congénitales des coronaires ALCAPA, fistules coronaires

Certaines cardiopathiexomplexes cumul® W M X \Wiagbstics différentsNous avons

conservé le premier, considéécomme le diagnostic principah suivant la méthodologie de

Houyel et a20), nous avonsiérarchiséelon une méthode logique et intuitive.

Dans le cas de la tétralogie de Fallot avec artere interventriculaire antérieure naissant de
I'artére coronaire droite, nous classons la tétralogie de FaltibgnosticQf HW OYDQRPDC(
coronaire endiagnostic n°2. Le code principal refletda prise encharge clinique et
chirurgicale programméeDans le cas dwentricule unique (U), la population est trés
KpWpURJgQH GX SRLQW GH YXH DQDWRPLTXH /H GpQRPLC
ventricule. Nous avons inclus dans ce groupe les cardiopatimgdec@s qui ne pouvaient se

corriger chirurgicalePHQW TXTHQ X Qusart @ Wroe Foc@aibrudine dérivation
cavcepulmonairetotale.

Nous avons scindé le groupe8» en 4 sougroupes (en respectant le classification
G 1 + R Xdeipronostis differents :

-le groupe 8.1 comprend I&énspositions des gros vaissealssy).

-le groupe 8.2 comprenant leentricules droits a double issu¢dDl) et les ventricules
gauches a double sorti¥¥ GDS). Le groupe 8.3 comprenant la tétralogie de Falloest

atrésies pulmonaires et le groupe 8.4 comprenant les anomalies des troncs artériels intra
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péricardiques (tronc artériel commun, fenétre apttiononaire, tunnel aorteentriculaire)

ont étéréunisdans unseul etméme groupe nomme&8.2», car les pries en charge sont
relativement similaireset pourfaciiter OD OHFWXUH GH OTpWXGH

-OH JURXSH FRPSUHQG OHVY DQRPDOLHY GH OD YRLH GYpl
-OH JURXSH FRPSUHQG OHVY DQRPDOLHY GH OD YRLH GYpl

2.1.2 Groupe 2 : «enfants sains = grouge contréle

&ULWQqUHV GTLQFOXVLRQ

- &ge inférieur ou égal a 17 ans

-taille supérieure a 120 cm,

- examerclinique normal,

- Electrocardiogramme=CG) normal,

- échocardiographi@ormale

- exploration fonctionnelle respiratoirEFR) normde,

-non opposition des parents/tuteurs légaux
Criteres d'exclusion

- pathologie cardique, musculaire ou respiratoire,
-traitement médicamenteux,

-maladie chronigueasthmediabéte, neuropathie, insuffisance rénale, tumeur, etc.)
-npFHVVLWp G9rWididh uiédidUKpa8 R XdodipéQiatre.

2.2 Objectifs:

2.2.1 Objectif principal:

/ITREMHFWLI $S&dn@&er$ D O WH WK G H MDA LR, ElésenfaRtX @orteurs de

CCau groupe contréle

2.2.2 Objectifs secondaires

Le premier objectif secondaire ef] p W XéS latirds variables de GPET dans le groupe
contrble et les comparer au groupe CC

1€



-seuil anaérobieVO2 aupremierseuilventilatoirgSV1),
-penteVE/VCO2,
-OUEYoxygenuptakeefficiencyslope

-PetCO2

-VDIVT,

-SRXOV Gf2

Ces variables somntéfinies en détail dans le paragraphe suivant sur les critéres de jugement.

Le second objectif secondaire estddterminer lesariablescliniques et paracliniquegjui ont
unimpact sur la VOgax

-sexe,

- age

- indice de masse corporellglC),

-EFR,

-altération de ldonction systolique du ventricule gaucheEl/G),

-hypertension du ventricule droit (HTVD)

-REVWDFOH GX F°XU JDXFKH RX GX F°XU GURLW
-fuite GX F°XU JDXFKH RX GX F°XU GURLW

-traitement médicamenteux

-nombre de chirurgies, nombre deh#gérismes

-anomalies génétiques.

Le troisieme objectif est de comparer la \(@2de toute notre cohortaux normes de

Wasserma et Cooper

2.3 Criteres de jugement

2.3.1 Ciritére de jugement principal

La VOZyax VHUW GYIpWDORQ SRXU MXJHU O HdeGdardliggath@sH VpYpl
congénitales

(OOH UHSUpVHQWH OD FDSDFLWp GH WUDQVSRUW PD[LPDO
du principe de Fick

VO2 = FCx VES x (CaO2Cv0O2),

FC = fréquence caraque (battemesiminute)

17



9(6 YROXPH GYpMHFWLRQ VI\VWROLTXH
* Ca02 = contenu artériel en oxygéne (ponction artérielle)

* CvO2 = contenu veineux en oxygene (sang veineux mélé)
La VO2nacorrespond a la valeur instantanée la plus éle8déd OD FRQVRPPDWLRQ G

SHQGD QW (figgrel YDLR pic)dde VO2 est exprimé en mlfmisoit normalisé au poids en
ml/kg/min, soit apporté a une valeur théoriqde Wassermaet CoopgR1)22)23):

-pour la femme : 28,5 x poids + 288,1

-pouU O T K R5R,B Kpoids 303,4.

Figure1: courbes de CPET
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2.3.2 Critéresde jugemensecondaires

2.3.2.1 Descriptiondes variablede CPET:

La VO2 au seuil anaérobie (SVigprésente le conditionnement musculaire du patient, elle

est corrélée a la qualité de {@®), ellediminueavec la VO2a(24).

La VO2 au SV1 correspond amoment GH O § H pHl ld EitcEl&tion sanguine ne parvient

pas a délivrer suffisammer@ofygenepour ke travailmusculaire ete métababme anaérobie

supplée j OTDXJPHQW D Wihsk (es GafitétéSabriqués sonttamponnés par les
ELFDUERQDWHY GDQV OH VDQJ &HV ELFDUERQDWHV VRQW
au CO2 de la respiration pour maintenir le pH sanguin. Gécaiee une augmentation non
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linéaire dela courbeVCO2 par rapport a la VO2. Chez le sujet normal, le SV1 ajiipantre

60 et 70 % de la VQx

Le seuil ventilatoireest parfois difficile & déterminer. La méthode la plus classique est la
méthode graphi H YLVXHOOH EDVpH VXUdO®Veptitaiiad ¥XB), \Wd veI@n& HV F R X
G 12V02), de volume de CO2VCO2) ou des équivalents resgioires Figure 2. Dans

notre étude, to¥ OHV VHXLOV RQW pWp OXV SDU OD PrPH SHUVRQC

Figure 2 : détermination du seuil ventilatoire (SV1)
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La pente VE/VCO2Xeflete O HIILFDFLW fFigui¢ QWELeOrepvdsenté) th critere de
PRUWDOLWpPp PDMHXU GDQV OTIORVXIILVDQFH FDUGLDTXH DG
LaVE HVW HVVHQWLHOOHPHQW GpWHUPLQpH SDU OD SURGXF
qui constitue, au niveau des chémorécepteurs aortiquanetarotidiens, le principal

stimulant de laventilation. /D SHQWH UHSUpVHQWH OH QRPEUH GH OL)
ventiler par minute pour rejeter 1 litre de CO2 ramené par la circulddos la pente est
IDLEOH PHLOOH XU Htildtbiravil existe lddsenbidienvém délk @éterminants de
FHWWH SHQWH OfHVSDFH PRUW YHQW LDA2MEREEWVEOHW OD S
seraitinterprétable pour un effort sous maxin(@b). En pratique, la pente peut étre mesurée
GDQV VD SUHPLqQUH SDUWLH enbigpddiefdisipiaféranie \de 1@ fespred H[ L R (
VXU OTHQVHPEOH @GN fOL UFiRAKR@EMvENX fditdes 2 mesures dans notre

étude pour pouvoir les comparer.
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Figure 3 : calcul de la courbe VE/VCO2

F -y Foos
Polyndme ler degré = — -
y=a*%+hb
Résultats Chaisir Echelle
sd = 0.69
Appliquer s
¥ = 0.02915 * x + 0.5273 01
Enregistrer
b3 0 v 0 Caleuler 7
# 0.01
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LT128(6 lApgamteGIHIILFDFLWp GH g4, Y HFRHIQW VEBIRQG j OTH[SU
semtlogarithmique de la relation VO2/VERlus cette pente est marquéseilleure est
OTHIILFDFLW.p/ Y28 Q@gtLrédbiveehtUndépendant de l'intensité de I'exertice,

est fortement corrélé avecaditres parameétres de l'exergietil est sensible aux effets de

I'entrainement physique chez les patients atteints de maladie ca(R&(RiE.
Figure4 : calcul de 'OUES
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La PetCO2 est la valede CO2 mesurée par le spirométreldnQ G 1 H [ . ElldrEpvédeRt€)
indirectementa valeur de&a PaCO2 dans les alvéoles et donc la valeur de CO2 dans le sang

veineux.

Le VDNT est OH UDSSRUW HQWUH OfHVSDFH PRUW 9' HW OF
DXJPHQWH SOXV LO LQGLTXH OfLPSRUWDQFH GHV JRQHV S

LH SRXOV GRR[FRQWRPPDWLRQ GTR[\JqQH | FastDelrxpdorE D W W HF
VO2/FC. ,O0 pYDOXH LQGLUHFWHPHQW OH YRQ@XPpincpfp®MHFWLR
Fick: VO2 = FCx VES x (CaO2Cv0O2 e VES =V02/(FC x constante).

2.3.2.2 Description dewvariables cliniques et paracliniques

- sexe, age, indice de masse corporelle (IMC),

- EFR: capacité vitale fonctionnelle (CVF), coefficient de Tiffeneau (VEMS/CVF)

-altération de la FEVG concerne les ventricules gauches (VG) ou ventricule unique (VU)
DYHF XQH IUDFWLRQ G $ysMHigGuanieReQre@ 85%.HQWULFXOH
-SUpVHQ@eEHTVG £t calculé VXU OH 10X[ G fixé unk ¥aleubDsYipéEure a
35 MmmHg SRXU SDUOHWRGRXHISDUOH SDV GYf+7%$33 GDQV QRWUL
patients présentaient debstacles sur la voie droitendant difficile la caélation entrde

J U D G L He&) M/préskion artérielle pulmonaire systémique (PAPS)

-SUpVHQFH G1XQ REVWD FEOddisseenE Mxral€RM), XskeKdde aortique,
sténoses sous stipra valvulaires aortiquesparctation aortique

-SUpVHQFH G au@F *KBV & 8dhes@ valvulaire pulmonaire\(B), sténoses de

O 1 D Ulkhgnaire &/ou de ses branches

- S U p V H Q FftiteGyrXaQubiegauche insuffisance aortiquélAo) et insuffisance mitrale
(IM),

-S U pVHQ F Huité& §uX QeH voie droite: insuffisance tricuspide(IT) et insuffisance
pulmonaire [P),

- S U L V Hra@efné @ médicamenteux

-nombre de chirurgiesardiaques

- nombre de cathétérismeardiaques interventionnels
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24 'pURXOHPHQW GYIXQH &3(7

Chaque enfant bénéfice GIXQH FRQVXOWDWLRXEGDUY&BARORILTXE
échaardiographie G € EER avec courbe débit/volume avant la réalisation de la CPET.

/I TLOQWHUURJDWRLUH SUpDODEOH LQGL\VESHEXYHOHG|THITR L
risque(sténoses aortiqueserréestachycardieventriculaires catécholergiquesypertension

artérielle pulmonaire myocardiopathigs et lescontrendications (fievre, asthme instable,

hypertension artérielle non contrélée, ischémie myocardique aigué, myocardite, péricardite).

lLesFULWQUHVWEGDDWr @WH. P TpSUBBXYH GTHIIRUW V

-une chute du débit cardiaque (paleur brutale, chute ovamgmentationde la pression
artérielle systolique, chute "W DOH GH OD92 HQ ILQ GYHIIRUW
-OTDSSBYXWHR®R XOHXU WKRUDFLTXH DLJXs

- O 1 D S & DdxiowblesRRde repolarisation,

-OYDSSDULW IsBQytBrit W deRaxcBr@ttion,

-une augmentatih de la pression artérielle systolique > 240mmHg.

Les pSUHXY HV oGtyrédlisedd \Wueyclo-erganetre utilisablesa partir G  XtQillé
minimale de 120cm(6-7 an3. Cette méthodegermet un ECG non artéfacté, une bonne
FDOLEUDWLRQ GeHe©OrfidsureR tindssiomartdrizliiel O

Les données soamalysées avec le logiciel JLAB présent sur les 2 centres

La méme équipe médicale effectas examens sues 2 centresavec une harmonisation des
protocoles La CPET se déroule selon les norm@H /(56 (XURSHDQ5HVSLUDWRF
définies en 20029), avec un matériel adapté a pédiatrie, une connaissancedes normes
pédiatriques et de la cardiopédiatrie. Cela nécessite la présence deetsannes formeées

GRQW XQ PpGHFLQ HW GY X@aueP @WpldteitiO GH UpDQLPDWLRQ

Nous utilisons lgrotocolesuivant:

-échauffementle 3min avec une puissance fixée a 20 Watts

-incrémentation pgpaliers de charge fixe sur un profil triangulaaeec des paliersourts GLY

minutede 10 & 20 Watts.

-récupération activlRe OfHQIDQW FRQWLQXH GH SpGDOHUphsyHF XQH
passiveRe OTHQIDQW DUUrWH GH SpGDOHU PDLV FRQWLQXH j r\
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La durée totale deOTHIITRUW F Kkl HoiD fias @td2d@®12 minutes, sans quoi sa
FRRSpUDWLRQ QYfHVW SDV RSWLPDOH

8QH pSUHXYH GYHIIRUW HVW GLWH VbR pr&Se@:RUVTXIXQ G
-épuisement @gré des encouragements actifs,

-fréequence cardiaque maximale atteindéfinie par la formule Fc = 210- 0,65 x age +10%

-quotient respiratoire supérieur a 1,.® quotient respiratoire (QR)tle rapport VCO2/VO2.

ITpSUHXYH GTHIIRUW QRXV SHUPHW GYfH[SORUHU GYDXWUF
dans notre étude. Nous les mentionnong@itidicatif:
-lH VHXLO YHQWLODWRLUH 69 FRUUHVSRQG DX PRPHQV
suffisent plus a tamponner ldactates  DEULTXpV J/YLRQ + OLEpUp HQWU
majorant la stimulation des centres respiratoires. Ceci entraine une aatypnemn linéaire
de la courb&/CO2 et de la ventilation. Ce seuil est rarement atteint en pédiatrie.
-la pression artérielle systolique, avec une maximale qui reste en géneérmuinféx

PP+J FKH] OTHQIDQW
-la ventilation minute (VE)en L/min. Pour estner la VEmnathéorique, nous utilisonta
formule VEMSx 35,
-la réserve ventilatoire (BR) enLQ GTHIIRUW YDULH GH ] (OOH V
formule: BR = (VE max prédite VE max mearée)/VE max prédite.
-le volume couranfVT), lanormeestde 30ml/kg,
-la fréquence respiratoire maximale,
-les équivalents respiratoires en E(VO2) ou en CO2VYE/VCO2) correspondent au débit
YHQWLODWRLUH QpFHVVDLUH SRXU H[WUDLUH lex@deNUH G2
FDV GY1K\SHA) NadQI&E Icanfidérari? comme normaux pour des valeurs respectives
inférieures a 40 et 45.
-OfR[\PgWUH GHH SRpMDW XBDWLRQ j OfHIIRUW HVW SDWKRO|
de 4% (soit 25mmHg de la Pa02).

241 3ULQFLSHV GI{LQWHUSUpWDWLRQ

En présence des criteres de maximalité, si la VO2 max est supérieure a 80% de la valeur
théoriqueJa CPETestconsidérée comnmermale

Si la VO2 max est inférieure a 80% de la valeur théoriqDd, p S U H t¥ & sypgtmes

limités », avec trois types demitations: cardiovasculaire, respiratoire ou périphérique.
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En cas de limitation cardiovasculaire, la réserve ventilatoire est conservée, la fréquence
FDUGLDTXH PD[LPDOH HVW YLWH DWWHLQWH OH SRXOV Gf
seuilventilatoire est abaissé et facile a trouver.

En cas de limitation respiratoire, les réserves ventilatoires sont épuisées, la fréquence
FDUGLDTXH PD[LPDOH QYHVW SDV DWWHLQWH HW OH VHX
trouver.

Enfin, en cas deirhitation périphérique(déconditionnement musculaire)es réserves
YHQWLODWRLUHY VRQW pOHYpHV OD IUpTXHQFH FDUGLDTX

2.5 Modalités de recueil du consentement

Cette étude est observationnelle. Conformément a la Iégislatiopdisa, elle a été déclarée

DX &RPLWp &RQVXOWDWLI GH 7UDLWHPHQWUREttRHHeOf,QIR
non opposition a été envoyée aux paremts tuteurs légauXannexe 1 (Q OYDEVHQFH
GIRSSRUNWQRIQW D pWp LQFOXV GDQV OfpWXGH

2.6 Analyses statistiqus::

/fTHQVHPEOH GH OfpFKDQWLOORQ D pWp GpFULW HQ GRQQTL
SRXU OHV YDULDEOHV TXDOLWDWLYHYV J/HV GLVWULEXWL!
toujours gaussiennes, la description de¥dSULDEOHYVY D pWp IDLWH j OTDLGH ¢«
déviation standard mais aussi de l&diane, des valeurs minimalesiaximales et des
interquartiles (3°™et "™ centiles).

Afin de vérifier la qualité du groupe contréle, la normalité dé@2,.ynesurée a été testée et

la concordance entre cette mesure at@Q2,,« théoriquedéfinie par Cooper et Wasserman

été étudiée par la méthode de Bland et Altman. Dans ce groupe, dans un premier temps, la
description des résultats deM®2.« et des critére secondaires été stratifiée sur le sexe et

O 1 k gr@&bubertaire vs pubertairades patientsPuis b corrélation entréa VO2n,4« €t les

critéres secondairesété mesurée par les coefficients de Pearson.

/ID UHFKHUFKH G{1XQ HIITHW CuURcKrirbles)akér Toakiséd\pobitteaihed
YDULDEOHYV G YL QO2plL YO2\auWwddianadrtieTpehte VE/VCO2 ma®UES,

Pet CO2 a la VO2 max, VD/\/Tpouls O2 Pour mesurer cet effehous avonaitilisé des
régressions linéaires mixtes pouepdre en compte les clusters -€ahtrdles appariés sur le

VH[H HW OfkJH
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Une régression linéaire multiple a été utilisée pour identiBer facteurs expliquant la
VO2nadans un premier temps chez tout le monde puis que chez les CC (tous types de
cardiopdhies confondues). Les variables cliniquement pertinentes et avecuaheep’

dans OTDQDO\VH XQLYIDsEksLgaks e @vdelp Wiydtiviax@@& modeéle final a été

retenu en utilisant une sélection ascendante basée sur le critére AIC et avec comme seuil de
sortie 0.10. La colinéarité entre les facteurs a été testée avec le VIF. La normalité des résidus
du modele final a été testée avec le desEhapiro Wilk.

Le seuil de signification a été fixé a 5% pour tous les tests utilisés.

Lesanalyss ontété effectué avecle logiciel SAS version 9 (SAS Institute, Cary, N@ar le
ODERUDWRLUH GYfpSLGpPL&OCHUL it MompetierRyepartorient\Vae/ L T X H
O17,QIRUPDW LBrQadigChtigtibeRitobt, Hléna Bertet).

3 RESULTATS:
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Entre novembr@010 etseptembr2015,2007 CPET ont été effectuées chez des enfafts,
DX &+58 GH ORQWSHO O(figiteé FH v98 enfanisodtfetd BiclusGDQV OfpWXGH
496dans le groupeC (82 au CHUM,414 j O 1, 6 302ldans le groupe controle (144 au

&+58 ] QBX6BXQH IDPLOOH QMD UHIXVp GH SDUWLFLSHU
[ Groupe CC ] [ Groupe contrdle ]
a 4
CHUM ISP CHUM ISP
n=101 n= 469 n= 803 n=634
J \

4 )
Exclusn = 74 ( \

-greffe cardiaque Exclus n = 1135

-CMD, CMH -asthme

-HTAP primitive -mucoviscidose
-Trouble du rythme -post anthracyclines |
-maladie de -obésité -
Kawasaki -SULVH GT1XQ
-myo-péricardite traitement

-non compaction du

VG \_ )
\§ J

Inclusn = 496 Inclusn = 302
-CHUM n = 82 -CHUM n = 144
[ISP n =414 -ISP n = 158

Figure 5 : Flowchart

3.1 Descriptiondu group€cC:
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3.1.1 Descriptiondémograplyue:

Le tableau 2 décrit les donnéEmographiques par sous groupe de CC.

/[TkJH PR\HQ ,B¥\&,3@nkl la taille moyenne est de 150,9 ¥7,5cm pour un poids

moyen a 44 +- 15,8kg, donnant un IMC moyen a 18+7- 3,6kg/m2. Le sexe ratio est a

1,38.

On neretrouve pas de différences significativestre les variables démographiques des

différents groupes de CC, mise a part pour le sexeeolains groupes ne suivent pas la

tendance globale, avec une prédominance féminine dans le groupe 3 (CIA), le gboupe 8.
DQRPDOLHV fedidh gachéei MVGE Tp D QRP D O LjectiorGdrbWg.Y RLHYV G p

Tableau2 : donnéesiémographiquepar sousgroupes deCC

SEXE
ACC-CHD n AGE (ans) TAILLE (cm) POIDS(kg) IMC (kg/m2) F (%) H (%)

Groupe 1 3 9 +- 3,6 142,3+/- 19,7 31,7+-12,4 15,1+/-1,5 67 33
Groupe 2 13 11,7 ++4 148,8+/-18,4 42,1+/-12,8 18,5+/- 2,2 46 54
Groupe 3 29 12,3 +t3 153,9+/- 16,6 44,9+/-11,1 18,6t/- 2,5 66 34
Groupe 4 27 11,6 +£3,3 150,2+/- 19,2 42,6+/- 16,9 18,1+/- 3,5 56 44
Groupe 5 5 13+,2,4 154,8+/- 16,8 45,8+/- 18,2 18,5t/- 4,6 40 60
Groupe 6 25 12,6 +/3,5 148,1+/- 18,6 41,9+/-13,1 18,6+/- 2,7 32 68
Groupe 7 46 12,7 +£3 154,4+/-16,5 46,4+/- 16 18,9+/-3,9 41 59
Groupe 8.1 72 11,8 +£3,3 151,6+/- 19,4 46,6+/-18,7 19,5+/-4 18 82
Groupe 8.2 93 12,2+4/-3,5 149,7+/- 17,2 41,3+/-15,1 17,8+/- 3,3 45 55
Groupe 8.5 52 12,5+4/-3,2 150,8+/- 15,6 46 +/- 15,8 19,6+/-3,9 50 50
Groupe 8.6 49 11,6+/- 3,2 148,4+/- 15,5 41+/- 12 18,2+/- 2,6 53 47
Groupe 9 76 12,5+4/-3,3 152+/- 18,2 46+/- 17 19,2+/- 4,2 32 68
Groupe 10 6 11,5+4/-3,2 144+/- 18,5 44,6+/- 22,1 20,2+/- 4,8 67 33
TOTAL 496  12,2+/-3,3 150,9+/- 17,5 44,1+/- 15,8 18,7+/- 3,6 42 58
Test WMW 0,732 0,845 0,463 0,065 Test invalide

Le tableau 3 compailes donnéesiémographiques entre les 2 sitesOD UHFKHUFKH G X(
centre on ne retrouve pas de différences significatpa@sr OH SRLGYV O9Y,0& HW OH VFH
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On constate que les enfants du CHUM sont plus jedeeguelques mois (11,5 ans vs 12,3
ans; p=0,04)et plus petits¥46,8 cm vs 151,7 cmS TXYj] 07,63

Tableau3 : comparaison dedonnéeslémographiquedu groupe Cntreles 2 sites

Variable Centre n Moyenne p

AGE (ans) CHUM 82 115+ 3,4 0.037
ISP 414 12,3 +£ 3,2

TAILLE (cm) CHUM 82 146,8 + 17 0.02
ISP 414 151,7 +4 17,4

POIDS(kg) CHUM 82 41,9 +/ 15,7 0.151
ISP 414 44,5 +/ 15,8

IMC (kg/m2) CHUM 82 18,8 +£ 3,7 0.887
ISP 414 18,7 +£ 3,6

Sexeratio (H/F) CHUM 82 11 0.23
ISP 414 1,48

3.1.2 Répartitionde la population

Le tableau 4 décrit la répartition de la population par sous groupe de CC et par pathologie
cardiaque. Les données mgistre EPICARD sont donega titre indicatif.

Les groupes avec le plus gros effectif sont le groupe 8.2 (nke9@pupe 9 (n=76)e groupe

8.1 (rr72) et le groupe 8.5 (n=52). Le groupg& comprem toutes les anomalies de la voie

G 1 p M HrEphERIRED53,6% de notre groupe CIB= groupe 7 (ClV)yeprésent®,3% des

patients CC de notre étude

Les groups 1 (n=3), 5 (n=5) et 10 (n=6)nt des effectifs faiblest Q 1 R Q W &rialysés W p
individuellementpar la suite

Les CC les plus fréquentes au sé@s SOusJURXSHV VRQW OfD@®REEFIDELH GT(E\

tétralogie de Fallofgroupe 8.2, la bicuspidie aortiquégroupe 8.3t la coarctation aortique
(groupe 9.

Tableau4 : répartition par sousgroupe deCC et pathologiecardiaque. Données du registE?|CARD:

ACC-CHD n cardiopathies n %
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Montpellier EPICARD

Groupe 1 3 hétérotaxie 3 0,6 % 13%
Groupe 2 13  RVPAP 5 2,6 % 1,1%
RVPAT 8
Groupe 3 29 CIA 29 5,8 % 6,3 %
Groupe 4 27 CAV complet 5 54 % 7,4 %
CAV partiel 6
Fente mitrale 1
Dysplasie tricuspide 1
Ebstein 13
RM 1
Groupe 5 5 Double discordance 5 1% 0,45 %
Groupe 6 25 VU 25 5% 55 %
Groupe 7 46 CIV 46 9,3% 52 %
Groupe 81 72 TGV 72
Groupe 8.2 93 APSI 2
APSO 14
Fallot 58
VDDI 11
Fenétre aortgpulmonaire 1
Tunnel aorteventriculaire 2 53,6 % 19,6 %
VGDS 1
TAC 4
Groupe 85 52 bicuspidie 39
SVA 12
Shone 1
Groupe 8.6 49 SVP 49
Groupe 9 76 coarctation 66 155% 5,9 %
PCA 5
SSA 1
Anomalies arcs aortiques 1
Interruption arche aortiqu¢ 3
Groupe 10 ALCAPA 3 1.2% 0,3%
Fistule coronaire 3
TOTAL 496 496 100% 100%

*le groupe 8 a été fusionné pour la comparaison avec EPICARD

Concernant le nombrge diagnostics par pant, GH QRWUH SRSXODWLRQ QYD
diagnostic pour sa cardiopathie, 22% avait 2 diagnost#¥% etvait 3 diagnostics ou plus

Cela est conforme aux données issues du regiBti@ARD(tableau 5.

Tableau5 : nombre de diagnostics par patiesdns notre cohorte etansEPICARD

Nb de codesdiagnostics n (%) EPICARD (%)
1 363(73,2 %) 79.5%

2 111 (22,4%) 14.1%

>=3 22 (4,4%) 6,4%

3.1.3 Description cliniquelu groupe CC
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Les données cliniques de la cohorte CC sont rapportées dabkeku 6

3% des CC présentent udgsfonction du ventricule systémique

15,4% des CC ont uri¢TVD.

/THVVHQW L HOd&ldwiegandh&ysDreEt i/dans le groupe 8.5 (anomalie devtae

G 1 p M Hdudkd. RuQ persiste un obstacle dans 48% des cas.

Les obstaclegle la voiedroite sont retrouvés dans le groupe &a&homalies de la voie
GIpMHFWLRG 459 ReésWwanais aussidans le groupe 8.2 (anomalies des voies

G 1 p M HénWleX&s)Q@lans 19% des caBans 20% des TGV existeune sténossur la voie

droite.

/THVVHQW L Hi® lsBvbisgauhie \&sHretrouvdans le groupe 8.5 (anomalie de la voie
GITPMHFWLRQ JDXFKH eRdamtGX0dtys 88aR QW UHWURXYp

Les fuitesde la voie GURLWH VRQW OfIDQRPDOLH OD SOXV IUpTXl
population de CC. Elles sont particulierement fréquentes dans le groupe 8.2, dans 76% des
cas.

Une anomalie génétique est présente dans 5% dessc6s XQH DQRPDOLH JpQpWLT

retrouvée dans le groupe 4 et seulement 7% dans le groupe 8.2.

Tableau6 : donnéegchocardiographiques et génétique par groupe de CC

AcC- gy FEVeAsee  HTVD  COY Cdor gaucne ot OUméue
n (%) n (%) n (%) n (%)
1 3/3 1 (33%) 0 0 0 0 2(67%) O
2 1213 2 (17%) 1 (8%) 0 0 0 1 (8%) 0
3 2429 0 2 (8%) 0 0 1 (4%) 1 (4%) 2 (8%)
4 2427 0 3(13%) 3 (12%) 0 7(9%) 9(37%) O
5 4/5 1 (25%) 1(25%) 0 1 (25%) 0 0 0
6 19/25  4(21%) 1 (5%) 0 1 (5%) 4(18%)  4(18%) 1 (5%)
7 41/46 0 4(10%)  1(2%) 2 (5%) 2 (5%) 4(10%) 2 (5%)
8,1 55/72 1 (2%) 9(16%) O 11 (20%) 5 (9%) 3 (5%) 0
8,2 70/93 3 (4%) 30 (43%) O 13 (19%) 10 (14%) 53 (76%) 5 (7%)
8,5 4452 0 1 (2%) 21(48%) O 23(52%) O 4 (9%)
8,6 44149 0 9(20%) O 20 (45%) O 20 (45%) 4 (9%)
9 59/76 0 1 (2%) 7 (12%) 0 3 (5%) 0 3 (5%)
10 416 0 0 0 0 0 1(25%) O
TOTAL 403/4% 12 (3%) 62 32 (7,9%) 48 (11,9%) 55 98 21 (5,2%)
(15,4%) (13,6%) (24,3%)

Les données sur la prise tlaitement, le nombre de chirurgies cardiajgtede cathétérismes

sont présentées dans le tableau 7
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85,%% des patientae prennent pas de traitemméidicamenteux.

GHVY SDWLHQWV QYRQW MDPDLY HX GH FKLUXUJLH FDUGL
UnseulSDWLHQW GX JURXSH 98 (QYdavesSfeviose uldmehafdn UXUJLH
seulpatient du groupe 8.Q 1 D e8 @echirurgie YDDI avec fermeture spontanée ldeCIlV
et obstacle gauche
/HV SDWLHQWY QYD\DQW SDV HX Gidgbupe B%EtBH aveRQW V)
UHVSHFWLYHPHQW HW GY{DFWH FKLUXUJLFDO

GHV SDWLHQWY QTRQW MDPDLVY HX GH FDWKpWpULVPH
I THVVHQWLHO G seMorf pattKep gropitilb @rigjidsplastie valvulaire pulmonaire
surSVP)etle groupe 8.14trioseptostomie deashkindsur TGV)

Tableau7 : données sur lesaitemens, le nombre de chirurgie etde cathétérisneepar groupe de CC

'g:_'% n mgc;ﬁ:l;enTeenQ;ux Nombre de chirurgies cardiaques Nombre de cathétérisme
0 1 2 >=3 0 1 2 >=3

1 3 0 0 3 0 0 2(66%) 1 0 0

2 13 1 2 (15%) 7 2 2 12 1 0 0
(92%)

3 29 2 17 59%) 12 0 0 22 6 1 0
(76%)

4 27 2 14 (52%) 11 2 0 26 0 1 0
(96%)

5 5 2 3(60%) O 1 1 3(60%) 1 1 0

6 25 17 1 (4%) 1 11 12 18 4 2 1
(72%)

7 46 1 13 (28%) 23 10 0 46 0 0 0

(100%)

8,1 72 6 0 64 7 1 30 39 2 1
(42%)

8,2 93 14 1 (1%) 56 27 9 69 16 3 5
(74%)

8,5 52 7 39 (75%) 10 3 0 45 6 1 0
(87%)

8,6 49 1 39 (80%) 10 0 0 23 20 6 0
(47%)

9 76 14 8 (10%) 60 7 2 62 12 2 0
(82%)

10 6 2 2(33%) 2 1 1 5(83%) 1 0 0

139 258 71 28 363 107 19 7

0,
TOTAL 4% 70 (141%) (5800 (52,10%) (14,3%) (5.6%) (73.3%) (21,5%) (3.8%) (L4%)

14,1% des patients prennent au moins wmaitement médicamenteux Certains prennent

plusieurs traitementddbleau §. Les principaux traitementontles Bétabloquants

9 patients ont upacemakeou un défibrillateur automatique implantable.

Concernantes anomalies génétiquas) patientest porteur dérisomie 21et 6 patientsont
porteurs de microdéliéin T FRPSUHQDQW 72) &,9 7$& LQWHU

aortique)

Tableau8 : traitementanédicamenteux, dispositif médicabgénétique données détaillées

Variables modalités n

Traitement médical Bétabloquants 33
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IEC/ARA2 14
Inhibiteur calcique 4
Diurétique 4
Antiagrégant 12
Anticoagulant 10
Anti arythmique 8
Dispositif médical Pacemakef défibrillateur 9
Valve mécanique 4
Génétique T21 1
2211 6
Holt Oram 2
Turner 4
VACTERL 2
Noonan 4
Williams 1
Micro délétionduchronbsomed 1

3.1.4 Données sur IeBFR:

Les données principales des EFRRtsapportées dans le tableau 10
81,2% du groupe CCune EFR normale.
Dans le groupe CC, nous retrouvanstrouble ventilatoire restrictif dans 17,8%es caset

1% detroubleventilatoire obstructif

Tableau9 : résultats des EFR

Variable n/N Moyenne Min Max
VEMS () 481/496 25++0,9 0,56 5,17
VEMS/théaique (%) 481/496 97,6 +£ 15,9 54 169,4
CVF (I) 483496 29+F1,1 0,81 6,68
CVF/théaique (%) 483496 95,1+/-17,1 51,6 190,4
DEMM (I/s) 483496 2,7+F1,1 0,46 6,59
DEMM/théaique (%) 483496 86,9 +£ 23,1 27,2 166,8
VEMS/CV (%) 480496 87 +£9,2 43,3 99,8
VEMS/CV théaique (%) 480496 102,9 +/10,8 50,6 119,6

TableaulO: troubles ventilatoires restrictif et obstructif :

Variable n/N %
Trouble ventilatoire restrictif (CVF/théigue< 80%) 86 17,8%
Trouble ventilatoire obstructif (VEMS/CVF/thaque< 70%) 5 1%
EFR normad 392 81,2%
Total 483/496 100%

On retrouve un@iminution dela CVHthéaiquedans les groupes de CC avec un nombre de

chirurgiescardiaquesmportant: groupe 6, groupe 7, groupe &tableau 11).
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Tableaull: relation entre lenombre de chirurgiesardiaqueset CVFpar groupe de CC

ACC-CHD N Nombre de chirurgiecardiaques CVF/théaique (%)
0 1 2 >=3 0
1 3 0 3 0 0 83,1
2 13 2 (15%) 7 2 2 96,6
3 29 17 (59%) 12 0 0 98,7
4 27 14 (52%) 11 2 0 91,7
5 5 3 (60%) 0 1 1 93,8
6 25 1 (4%) 1 11 12 88,5
7 46 13 (28%) 23 10 0 93,5
81 72 0 64 7 1 100,1
82 93 1 (1%) 56 27 9 87,6
85 52 39 (75%) 10 3 0 100,8
8.6 49 39 (80%) 10 0 0 99,9
9 76 8 (10%) 59 7 2 95,5
10 6 2 (33%) 2 1 1 100,9
TOTAL 496 139(28%) 258 (52,1%) 71 (14,3%) 28 (5,6%) 95,1

Nous constatongnerelation significative entre |haisse de la CVVEhéoriquet le nombre de
chirurgiescardiaquesavec une CVEhéaique moyenne | SRXU OHV SDWLHQW\
SDV HX GH FKLUXUJLH WKRUDFLTXH FRQWUH SRXU FH?
80,68% pour ceux avec 3 chirurgies plus(tableau ).

En revanche, on ne retrouve pas de baisse pour le coefficient deediffapporté a la valeur

théorique, en fonction du nombre de chirurgiasdiaques

Tableaul?2: relation entre nombre de chirurgiesrdiaquesCVFet Tiffeneau

Nombre de
chirurgies n CVF/théorique P value Tiffeneau/théorique P value
cardiaques
0 135 99,5 103,8
1 249 94,6 0,004 103,6 0,86
2 71 94,5 0.04 99,2 0,006
>=3 27 80,6 <0.001 102,5 0,57

3.2 Analysedu groupe controle

3.2.1 Description de la population:

Le tableau 13 décrit les données démographiquesopargroupe de CC.
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/TkJH PR\HQ GHV FR QWHAR2{EahkYurt VaiWe @dyenne a 150 16 cm pour
un poids moyen a 42 +- 13,3kg, donnant un IMC moyen a B3+~ 2,9 kg/m2. Le sexe

ratioesta 1,3

On ne retrouve pas de différencgignificatives dans la populati contréle entre les 2

centres.

Tableaul3: donnéesiémographiques de la population contrdle

Variable Global n Centre n Moyenne p

AGE (ans) 11,1+ 2,6 302 CHUM 144 11,2+ 25 0.464
ISP 158 11 ++ 2,7

TAILLE (cm) 150 ++ 16 302 CHUM 144 150,7 +/ 15,4 0.459
ISP 158 149,3 +/ 16,4

POIDS(kg) 42,2 +/ 13,3 302 CHUM 144 42,3 +£13,1 0.766
ISP 158 42,1 ++ 13,6

IMC (kg/m2) 18,3 +£2,9 302 CHUM 144 18,2 ++3 0.364
ISP 158 18,4 +£2,8

SEXEratio (H/F) 1,32 CHUM 144 1,25 0.63
ISP 158 1,39

Aprés découpage en age mdbertaire (8l1 ans) et pubertaire (47 ans) de notre

population contréle, o note une différencsignificative (p<0,001) pourOY,0& HQWUH OH)

W UD Q FK kawleaufiBJI H

Tableaul4: répartition de la population controleelon age prépubertaire et pubertaire.

Age (ans) IMC Age stratifié n IMC D Sexe ratio D
(kg/m2) (ans) (kg/m2) (H/F)

5 1 14,5

6 12 16,9

7 19 16,3

8 24 17 5-11 166 17,2 1,6

9 33 17,4

10 29 17,6

11 48 17,5 <0,001 0,16

12 35 17,9

13 45 19,6

14 28 20,6

15 19 203 1217 136 19,6 11

16 8 21,2

17 1 20,9

Total 302 18,3 5-17 302 18,3 1,3

3.2.2 Qualité du groupe contréle

En comparant les valeurs de Vi@2(ml/min) de notre groupe contrbéle aux valeurs prédites

par Wasserman et Coopeous ne retrouvonsap de différence significatif@bleau 15.
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Tableaul5: qualité de la population contrdle

. Normesde Wasserman Testde normalité
n VO2ax (MI/mMin) et Cooper(ml/min) P value
302 1808 1729 0,12 <.001

Rapportée a la valeur maximale prédite, npwpulation contrdle a une V@& moyenne a
105,4 +f 16,6 %. Les valeurs de VQgz varient entre 59,7% et 163,20hableau 1§. La

répartition de la VORaxdans la population contréle est résumée dakrglare 7.

La variation des VOgRax par rapport a laaleur préditeestillustrée sir lesreprésentatiosde
Bland Figure 5 et GMtmann (Figure 6).

Tableaul6: valeurs de VOR,.la population contréle

médiane min Q25 Q75 max
VO2ax(ml/min/kg) 435 +t7,5 21,3 38,1 48,3 62,3
VO2max! VO2paprédite (%) 105,4 +/ 16,6 59,7 97.4 117,7 163,2

Figure5 : représentation de Bland de la V@2par rapport a la VO2 théorique:

Figure 6 : représentation d'Altman des écarts de yQ@ar rapport a la VO, prédite
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Figure 7: répartition de la VOgadans le groupe controle

VO2max/VO2max prédite (%) selon les normes de Wasserman et Coc

3.23 Effets GX VH[H GH O Y ksuHa MOZ,Lddns€[gi@dpe contrble

On constate une variation significative (p<0,001) de la }£2n fonction du sexe avec une
moyenne passant de 47ml/min/kg chez les hommes, a 38,7 ml/min/kg chez les femmes.
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/9,0& IdihiMierégalement de facon significative\f@®2max (p<0,001)
(Q UHYDQFKH Oagere ldtpodpupEré) aprestratificationsur lesexe QI HVW X Q
pas un facteur de variatiale lavVO2naxdans la population contrdle (p=0,63 pour les sujets de

sexe masculin et p=0,11 pour les sujets de $&xinin (tableau 7).

Tableaul?: variables influencant la VQgy

Moyenne VO2max

Modalités Variables n (miimin/kg) p

SEXE H 172 47+/- 6,3 <0,001
F 130 38,+/-6,4

AGEH 5-11 101 46,9t/- 5,9 0.63
12-17 71 47,3+- 6,7 .

AGE F 5-11 65 39,6+/-6,4 0.11
12-17 65 37,8+/-6,3 .

IMC =<18kg/m2 177 45,8 <0,001
>18kg/m2 125 40,2

3.2.4 Effetsdu sexe etGH O 1 Kas-tritdédedsecondairdans la population contréle

/IHV HIITHWV GX VH[H HW Gskeco@dhikekHlie\laXQPED Biovit fesliméé qiEhid \é
tableax 18et 19

2Q UHWURXYH X @p<a,00d ¥ dG $&xep%®,001)sur b VO2au SV1 avec une
moyennea 31,7 ml/min/kg pour legarconset 25,5 ml/min/kg pour lefilles.

La VO2 au SV1(en % deVO2ma prédite Q 1 H V MWluBroée par le sexg=0,83) mais on
UHWURXYH XQH L@HECORY &vediné royee Joidssant déo/éhez les 511
ansa 6@ chez les 1217 ans

La penteVE/VCO2 QTHVW SDV LQIO X(d0 BptiisEgeen@mp D/UH [Gifyéc) H
une moyenne passant de 30,7 chez &% &ns a 28,2 chez les-1Z ans.

/128(6 HVW IRUWHPHQW (pQO@MXYH QYF @FRDMEL)OH VH[H

/1128(6 UDSSRUWQUESKgES €8Btgas L Q1 O X H Q F p(pS@Linald Fdrtdient
par le &xe(p<0,001) Ses variationsessemblentfortemert celle de la VO2 max avec des
résultats quasi similairesVO2nax chez lesgarconsa 47 mi/min/kg et ledilles & 38,7
ml/min/kg versus OUES/kg chez lgarconsa 48,6 et le§lles a 39,4.

La PeCO2 Q T HV Wiflueriz& par le sexg(p=0,51) et peu parO T k(p+0,03) avec une
moyenne passant d8 BimHg pour les 81 ans a 34,2 mmHg pour-1Z ans

Le 9' 97 QTHVW SDV LQIOXBZ8pisSMW @H KRIM[HDYSHF XQH PR\HQ
de20,6pour les 511 ans a7,9pour 1217 ans (pH,00).
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Le SR X O Ves forement influencpar O 1 K@<49,001)avec une augmentation de 159%
pour lesgarconset de 146% pour lefilles. On retrouve également une variation en fonction
du sexeavec une moyenne a 1&Bez legyarconset 8,8 chez leflles (p<0,001)

/IH SRXOV Gf2 UDSSRUWDpP DX0 goRrLghus dePlixidliv)arg@éupenS D U
IR QFWLR Q(p&%D46) makHenfonction du sexe avec une moyenne 522pour les

garconset 20,7pour lesfilles.

Tableaul8 LQIOXHQFH GH OfkJH VXU OHV FULWQUHV VHFRQGDLUHYVY SRSXODWLRQ

modalités 5-11 ans 12-17 ans P value
n moyenne n moyenne

V02 Svi1 166 30,6 +£6,1 136 27,3 +t6,3 <0,001
VO2 SV1/VO2 max prédite 166 75% +f 14 136 67% ++ 14 <0,001
Pente VE/VCO2 166 30,7 +£4,1 136 28,2 +L4 <0,001
QOUES 166 1512 ++ 411 136 2276 +t 626 <0,001
OUES/kg 166 454 +£9,1 136 43,7 +£9,7 0,11
Pet CO2 166 33++4 136 34,2 +t5 0,03
VD/IVT 166 20,6 +£7 136 179 ++7,2 0,001
3RXOV GT2 PDJ[ 166 7,8+F1,7 136 11,9+ 3,1 <0,001
3RXOV GT2 PD[ NJ 166 23,7+t4,1 136 22,7 +t4,2 0,046

Tableaul9: influence du sexsur les criteres secondaires (population contréle)

modalités H F P value
n moyenne n moyenne

VvVO2 SV1 172 31,7 +/5,8 130 255+t54 <0,001
VO2 SV1/VO2 max prédite 172 72% ++ 15 130 71% ++ 14 0,83
Pente VE/VCO2 172 29,2 +t4 130 30,1 ++4,5 0,1
QOUES 172 1999 +£ 701 130 1667 ++ 499 <0,001
OUES/kg 172 48,6 +/ 8,8 130 39,4 +t7,3 <0,001
Pet CO2 172 33,7 ++ 4,7 130 33,4 ++4,2 0,51
VD/IVT 172 19 ++7,2 130 199+t7,1 0,28
3RXOV GT2 PDJ[ 172 10,3 +£3,4 130 8,8+L2,5 <0,001
3RXOV Gf2 PD[ NJ 172 25,2 +t 3,6 130 20,7 ++3,5 <0,001

3.2.5 Corrélation entre la VOgxet les criteres secondairgans la population controle

Le tableal?0résume la corrélation entreVdD2maset les criteres secondaires de CPET.
Il existe une forte corrélation entre la ViQzetla VO2 au SV1 (coefficient de corrélation >
0.8), laVO2maxHW 0928(6 NJ FRHIILFLH Q\nsbdiie FdRQ2LLptOepdISR Q !
G2 NJ FRHIILFLHQW GH FRUUpODWLRQ !
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Il existe une bonne corrélation entreM®2,,xHW OH SR XOV e fie corfetien L F L
0.2), ainsi que |1¥02,;xHW 0O0928(6 FRHIILFLHQW GH FRUUpODWLRQ !
En revanche, nous ne retrouvons pas de corrélation entf®2a..et la pente VE/VCO2
(p=0,24),la PetCOZp=0,2) le VD/VT (p=0,65)

Tableau20: corrélation entre VOg,.et criteressecondaires dans la population contréle

Coefficient de

Critéres secondaires corrélation p 1E GYREVHUYD!
VO2 au SV1 (ml/min/kg) 0.80985 <.0001 302
PetCO2 (mmHg) 0.07376 0.2012 302
VDNT -0.02561 0.6581 301
3RXOV G2 0.24347 <.0001 302
3RXOV Gf2 NJ 0.93490 <.0001 302
VE/NCO2 -0.06717 0.2445 302
OUES 0.25222 <.0001 302
OUES/kg 0.82612 <.0001 302

3.2.6 Analyse de la pente VE/VCO2 dans le groupe contrdle

1RXV YHQRQV GH YRLU doidjation eénffe |Dpemd VENCDY eGaVQR

Nous recherchons maintenant une différence entre la pente VE/M&®BZa partie initialet

la pente VE/VCO2lans sa partie globale

AXHOTXH VRLW Onthuslretrarvord® FacwntpHstante une avgmationdfHQYLUR Q
2 points entre la pente VE/VCO2 au SV1 et la pente VE/VCO2 autalaledu 2)

Tableau21: comparaisorde la pente/E/VCO2 au SV1etaumbP XP GH OTHIIRUW

Age sexe VE/VCO2 au SV1 VE/VCO2 au max différence
5-11 ans Total 28,5+t 3,6 30,7 +t4,1 2,2

H 28,7 ++ 3,7 30,8 +£ 3,8 2,1

F 28,3 +/3,5 30,7 ++4,6 2,4
12-17 ans Total 26,1+ 3,9 28,2+ 4 2,1

H 25 +£2,7 27,1+ 3,2 2,1

F 27,2+t 4,6 29,4+t 4.4 2,2

Nous constatonsin large panel de valeude la pente VE/VCO2 dans le groupe contréle

avecune valeur max a 4@ ableau 2).

Tableau22: variations de la pente VE/VCO2 dans la population contréle :

médiane min Q25 Q75 max

Pente VE/VCO2 29,6+/-4,2 19,2 26,6 32,1 46
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Lapente VE/VCO2 egpar définitionlinéaire suivant une fonction affine de type y=ax th

pente VE/VCO2 correspond au coefficient directewa»« A chaque fois que la VCO2
DXJPHQWH OD 9( DXJPHQWH GIDXWDQW SOXV 6L RQ H[WUI
GH 9( HW OD FRXUEH SDVSHe pateft RéhBRpE que nedadsaire par

rapport ala VCO2 FRPPH GDQV O ypervbErnllatbfi Kpddodéne), toefficient de

la courbeVE/VCO2 augmenteetla courbe ne passdys j O TR U @& Q.Qgqitkl valeur a
OYRUGRQQpH H ViswaleusdépobHEa/foptiios &iflne.

Nous donnongpour exemple cet enfamtec une pete VE/VCO2 a42,%t un «b» a -

4.4(figure 8)

Figure8: calcul du "b"

En partant de ce postulat, nous nous sommes intéretsésrdable« b ». Pour desvVO2yax
similaires, R XV UHWUR XY RI@Y ndgétff dapn®un résultat de VE/VCO2 élevé et
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XQH WHQ Gp&&pHie e Bst en faveur iXQH K\SHUYHQW LTabD&sil RQ L QT
23).

Tableau23: rapport entre le b et I'hyperventilation

b n VE/VCO2 VO2ax Pet CO2 VO21ax/VO2 ax
(ml/min/kg) (mmHg) prédite (%)

<-2 34 34,8+t 4,8 447 +£ 7,2 31,9+t3,5 112% +£ 17

-2a0 89 31,5+t 3,2 43,4 +t7,4 32,3 ++3,3 106% +# 17

0az2 112 28,6 +£2,8 43,4 +£7,4 34 +- 4,3 106% +# 16

> 2 67 26 +- 3,2 43,2 +£ 8,1 35,2 +t5,9 107% +£ 17

3.3 CPET dugroupe CGrersude groupe contrble

3.3.1 Comparaisons sur MO2max

41



Le tableau 24¢ompare la VORgax par sous groupe de CC a notre population contréle selon un
DSSDULHPHQW VXU OH VH[H HW OfkJH

'‘DQV OTHQVHPEOH OHV &&I%bassadue Wit QomMsGHY 92

Le groupe 8,6 (SVP), présente les meilleurs résultats avec ungM023,7% desontdles

Les groups 3 (CIA), 2 (anomalie des retours veineux), 9 (anomalie des vaisseaux extra
péricardiques) et 8.1 (TGV) présentent des résultats a plus de 90% des contrdles.

Les groups 2 (retours veineux anormaux), 4 (anomalie de connexion AV), 7 (CIV), 8.2
(anomaliecomplexede connexionVA) et 8.5 @nomalie de connexion de la voie gauche)
présentent des résultats entre 80 et 90% des controles.

Le groupe 6 (VU) présente les moins bogsultats avec une VQga 72,4% desontrbles

/HV JURXSHYV HW QTRQW SDV pWp SULV HQ FRPSWH GX

Tableau24 : comparaison VOgZ,,sous groupes de CC gentrlesselon un appariement sug kexe et I'age

ACC-CHD n (Gmr S;?Sé §: Gr(onlljllplﬁig?krg)réle CClcontréle (%) p

1 3 42,6 44,6 95,5 0,65

2 13 39,4 44,5 88,5 0,008
3 29 37,9 41,7 90,9 0,003
4 27 354 42,7 82,9 <0,001
5 5 33,5 43 77,9 0,005
6 25 32,3 44,6 72,4 <0,001
7 46 38,2 43,7 87,4 <0,001
8,1 72 40,5 44,9 90,2 <0,001
8,2 93 36,7 43,2 85 <0,001
8,5 52 36,7 42,8 85,7 <0,001
8,6 49 40,2 42,9 93,7 0,006
9 76 39,9 441 90,5 <0,001
10 6 36,4 42,2 86,3 0,069

TOTAL 496

En comparaison aux normes de Wasserman et Colepgroupe CCa unemoyenne de
VO2mna/VO2nax prédite a 93%Tableau ).
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Les groupes 8,6 (sténose pulmonaired (CIA), 2 (anomalie des retours veineux), 9 (anomalie
des vaisseaux extrapéricardiquesgsengnt les meilleurs résultatevec une moyennde
VO2madVO2naprédite supérieure a 95%

Le groups 6 (VU) et 4 (anomalie de la jonction A\présentat les moins bons résultats avec
respectivement une moyenne de V@2/O2n.xprédite a 76% et 88%.

On constate une grande hétérogénéité ddasun des groupes avec des VR O2max
préditepouvant descendre en dessales50% et monter au dessus d@%5

Tableau25: descriptiored/O2,,,,par sous groupes de CC

moyenne min Q25 Q75 max

ACC-CHD n VOZ.max VOZ max VOZ max V02 max V02 max V02 max
(ml/min/kg) prédite (%) prédite (%) prédite (%) prédite (%) prédite (%)

1 3 42,6 + 4,9 101,5% 89,2% 89,26 120,1% 120,1%
2 13 39,4 +/ 6,3 97% 75% 74,1% 106,26 130,6%
3 29 37,9+ 6,6 97,8% 65,6% 88,706 99,9 152,8%
4 27 35,4 +£9,4 87,6% 34,8% 88,26 108,206 123,8%

5 5 33,5 +£5,2 79,7% 54,3% 73% 102,76 99%
6 25 323+t7,2 76,4% 44,3% 62,%% 97.,8% 107,4%
7 46 38,2+t7,5 92,1% 55,6% 66,206 85,1% 121,3%
8,1 72 40,5+t 7,7 92,8% 46,3% 77,%% 105, 134,1%
8,2 93 36,7 ++7,7 91,1% 42,5% 77,6% 105,20 150,2%
8,5 52 36,7 +/ 8 91,7% 44, 7% 78,1% 102,76 144,9%
8,6 49 40,2 ++7,6 101,7% 67% 79,%% 101, 128,2%
9 76 39,9 +£ 8,7 95,5% 44,8% 91,% 113% 159,6%
10 6 36,4 ++11,8 93,1% 42,9% 83% 109,20 129,7%

TOTAL 496 38,1 93%

La figure 9 représente la répartition selon ur@urbe gaussiennge la VO2/VO2,.x prédite

pourles différents groupes de CC.
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Figure 9 :moyenne des VO2max/VO2max prédites par sous grodpest :

*groupes 1,5 et 1@on représentéddibles effectifs
Les tableaux 26 et 2Z2bmparent les moyennes ¥©2,avec une stratification sur le sexe et

OfkJH GDQV OH JURXSH &&
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Nous constatonsine baisse de la VD YHF O fkJé$ C& idéd$exe asculin on
constate que la V@2« SUpGLWH SDVVH GH-pXEHUWDKIWHH SlUp | O
pubertairet e 100% a 93% poues CC de sexe féminin

Tableau26:VO2,,chez les CC de sexe masculinV WUDWLILFDWLRQ VXU OfkJH

'?‘:(f_'% Gargons de5-11 ans Garcons del2-17 ans Garcons de bus ages
n VO2 max Vggdr;::x n VO2 max V[:?ré dni::x n VO2 max Vgé dr}::x
1 0 - - 1 41,2 89% 1 412 8%
2 4 449 +L5 103% 3 37,4+t 3 80% 7 41,7 ++5,6 93%
3 6 39,7 +t7,6 88% 4 40,2 +£7,9 86% 10 39,9+£7,2 87%
4 6 38,7 ++5,1 90% 6 31,5 ++12,7 66% 12 35,1 ++10 78%
5 0 - - 3 31,1 +/5,5 67% 3 31,1 +5,5 67%
6 7 35,8 +£ 8,7 85% 10 33,3+t5 71% 17 34,4 +/ 6,6 7%
7 9 42 +- 6,8 98% 18 40,1 ++7,7 85% 27 40,8 +£7,3 89%
8,1 25 43,7 +£ 8,3 102% 34 39,3+t7,1 83% 59 412++7,9 91%
8,2 24 41,8 +/8,1 101% 27 36,6 +£7,5 79% 51 39 +£8,2 8%
8,5 11 415 +7,7 98% 15 39,8 +£7,9 85% 26 40,5+t 7,7 91%
8,6 13 45,4 +1 4,8 109% 10 46,4 +£5,5 100% 23 458 +£5 105%
9 20 46,6 +£ 8,4 111% 32 39,8+ 7,3 85% 52 42,4 + 8,4 95%
10 1 45 106% 1 21,0 43% 2 33 ++17 75%

TOTAL 126 428+t 7,8 101% 164 38,6+/-7,9 82% 290 40,4 ++8,1 91%

Tableau27: VO2,.chezles CC de sexe féminin VWUDWLILFDWLRQ VXU OfkJH

'é?_'% Filles de5-11 ans Filles de12-17 ans Filles de bus ages
n VO2 max \;cr)ézdirpeix n VO2 max V[())ré drirzgx n VO2 max V;?ré drirggx
1 2 43,3+/-6,8 108% 0 - - 2 43,3 108%
2 3 39,3+/-8,3 102% 3 34,4+4/-4,5 101% 6 36,8 101%
3 6 39,7+4/-6 102% 13 35,5+/-5,9 104% 19 36,8 103%
4 10 40,6+/-5,4 105% 5 25,8+/-7,4 75% 15 35,7 95%
5 1 38,7 98% 1 354 99% 2 37 98%
6 2 31,3+/-10,7 77% 6 26,8+/-5,9 75% 8 27,9 7%
7 9 39,3+/-4,2 102% 10 30,5+/-4,7 90% 19 34,7 96%
8,1 9 40,1+/-5,3 103% 4 32,2+/-5,4 96% 13 37,7 101%
8,2 15 35,1+/-6,9 90% 27 33,0+/-5,5 95% 42 33,8 93%
8,5 10 37,4+/-5,4 99% 16 30,1+/-5,2 88% 26 32,9 93%
8,6 10 36,9+/- 7,4 98% 16 34,0+/- 4,6 99% 26 351 9%
9 10 39,4+/-8 103% 14 31,6+/-4,4 92% 24 34,7 97%
10 2 46,3+/-8 116% 2 29,8+/-5,7 88% 4 38 102%

TOTAL 89 38,4+/- 6,5 100% 117 32,0+/-5,6 93% 206 34,8+/- 6,8 96%

3.3.2 Comparaisons sur les autres variables de la CPET
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Le tableau 2&ompareWR XV OHV FULWQqUHV G 1D QdroOpe/dd CCWwersUR Q GD L U
les témoins selonun @DULHPHQW VXU OH VH[H HW OfkJH

'DQV OYHQVHPEOH GHV SDWKRORJLHV REstrdroe/dWH TXH
baisse delaVvVO24 69 HW j O7128(6

/ID SHQWH 9( 9&2 HVW DXJPHQWpPpH GDQV OH YHQWULFXOH
droit: groupe 4 (Ebstein), groupe 8.2 (TOF), groupe 8.6 (SVP)

/I NDWWHLQWH GH OD 3HW&?2 eHiavis @XcadidpdthidsvIigg plusl gvaver X Y p

selon le classement que nous avions établi sur la:\¢@dupe 4, 6 et 8.2.

Tableau28: Variables secondaires de la CPETomparaison du groupe CC au groupe contrdle apparié sur sexe et age

CHD VO2 SV1 VE/NCO2 OUES PetCO2 VD/IVT 3RXOV G
Cont CC p Cont CC p Cont CC p Cont CC p Cont CC p Cont CC p
réle role réle role role role

2 29.7 26.9 0.08 30.1 29.7 0.73 1859 1760 0.47 33.2 33.7 0.74 19.1 194 0.9 99 92 02

3 27.7 25.6 006 295294 09 1916 1663 <.01 339 344 054 19.4 19.5 0.95 10.2 9.6 0.11

4 28.4 248 <01 29.6 31.9 0.01 1874 1475 <.01 33.6 31.4 0.02 19.2 26 <.01 98 8.1 <.01

6 29.8 22.6 <01 29.6 35,5 <.01 2081 1360 <.01 33.6 289 <.01 19.1 22.6 0.02 11 78 <01

7 289 26.2 <01 29 29.4 0.57 2087 1780 <.01 33.9 33.4 0.59 18.9 19.7 0.46 11 101 <.01
81 30 278 <01 294 314 <.01 2058 1835 <.01 335 318 <01 19 182 04 10.7 10.3 0.13
8.2 287 255 <01 29.6 33.6 <.01 1961 1483 <.01 335 303 <01 19.4 21.6 0.02 104 8.8 <.01
85 284 247 <01 293 29.1 0.72 1989 1697 <.01 33.7 33.7 0.99 19.3 19.1 0.89 105 94 <.01
8.6 28.6 27.6 025 29.4 31.3 <.01 1874 1709 0.02 336 32 0.02 19.1 19.9 0.48 98 9 <.01
9 292 27 <01 29.2 294 0.77 2093 1771 <.01 33.7 335 0.74 19.2 18.8 0.65 11 99 <01

Les variables les plus corrélées a la @2dans le groupe CC comme dans le groupe
contréles sontd VO2 auSV1 OH SR X O W \& 121 2T dbléhu D).

Tableau29: corrélation entre la VOR. €t les critéres secondaires dans le groupe contr6le et le groupe CC :

Groupe contréle Groupe CC
R . Coef de Coef de
Critéres secondaires n P p n P p
corrélation corrélation

VO2 au SV1 302 0.80985 <.0001 495 0.83533 <.0001
(ml/min/kg)

PetCO2 (mmHg) 302 0.07376 0.2012 406 0.03546 0.4761
VDNVT 301 -0.02561 0.6581 469 -0.11380 0.0137
3RX0V GY2 302 0.24347 <.0001 496 0.07140 0.1122
3RXO0OV G2 NJ 302 0.93490 <.0001 496 0,84521 <.0001
Pente VE/VCO2 302 -0.06717 0.2445 406 -0.00409 0.9345
OUES 302 0.25222 <.0001 407 0.08568 0.0843
OUES/kg 302 0.82612 <.0001 407 0.82902 <.0001

3.3.3 Liens entrevariablescliniqueset CPET analyses univariées.
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3.3.3.1 Obstacles gauchet droits:

Globalement (CC et contrbles confondus), ekisteles corrélations statistiquement
significatives maisde niveau trédaibleentre obstaclede la voiegauche et baisse de la
VO2nax [ THI[LVWHQFH GTXQ REVWDFOH JeXd\KEWCDIansSote GITLP SI
cohorte(Tableau30).

Tableau30: corrélation entre le degré d'obstacle gauche et la @2t pente VE/VCO2

M odalités Gradient VG/Aorte moyen Gradient VG/Aorte maximal

n r p n r p
VO2max (ml/min/kg) 705 -0.09118 0.0155 706 -0.09451 0.0120
PenteVE/VCO2 704 -0.05854 0.1207 705 -0.06737 0.0738

A OTLQYHUVH QRXV UHWURXYRQV XQH ERQQH FRUUpPpODWL
OYDXJPHQWDWLRQ GH OD SHQWH 9( 9&2 S VDQV F
VO2nmax (tableau3l).

Tableau31: corrélation entre ¢ degré d'obstacle droit et la VO2max et pente VE/VCO2

M odalités Gradient VD/AP moyen Gradient VD/AP maximal

n r p n r p
VO2max (ml/min/kg) 695 -0.04667 0.2191 702 -0.02052 0.5873
VE/NCO2 694 0.13937 0.0002 701 0.14195 0.0002

3.3.3.2 Insuffisancevalvulairesgauche et droites :

Les patients avetuite valvulaire gauchemitrale (IM) ou aortique (IA0) ontine VOZax
significativementplus faible (respectivemenB54 +9,6 vs 403 + 8,3ml/kg/min, p<0.001et

35,7+ 7vs 40,5 + 8,4ml/kg/min, p=0.001).

/ID SUpVHQPH. WHXIIHX FKH Qdipett¢ VHWIDE (h=6,5rYableau3?2).
/ITLQIOXHQFH GX GHlaUuyte Gitae QYPUEDN BWp pWXGLpH FDU Ol
faible pour avoir des données significatives.

Concernantes fuites aortiques, 42 sur 44 ont été classées comme IAo de grade 2 (=IAo
PRV\HQQH QRXV QYDYRQV GRQF SDV IDLW GYDQDO\VH SDU ¢
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Tableau32: relation entre fuitevalvulaire gauchgVO2, . etpente VE/VCO2

M odalités Fuitesgauches(lAo +IM ) M A0
n VO2max p n VO2max p n VO2max p
(ml/min/kg) (ml/min/kg) (ml/min/kg)
VO2,. hon 653 40,6+/8,3 <001 non 696 403+/8,3 0.045 non 664 40,5+/8,4 <.001
oui 55 35,8 +t7,5 oui 12 354+/9,6 oui 44 357 +t7

Pente non 653 30,6 +/5,2 0.57 non 696 305+t52 0,89 non 664 306+t52 0,48
VE/NCO2
oui 55 30,1 +£ 4,7 oui 12 305+t4)9 oui 44 29,9+47

Les patientsavecune fuitede la voiedroiteontune VO2,.xSO XV EDVVH TXH FHX[ TXL
pas (37 7,9 vs 40,2 8,3ml/kg/min,p<0.0d), DL QV lineTpefite VE/VCO2
significativement plus élevg@2,6 + 5,2vs 30,2 5,1; p<0.0@), GIDXWDQW SOXV TXH O
tricuspide(Tableau 3R

Tableau33: relation entre fuitevalvulaire droite VO2maxet pente VE/VCO2

variable Fuitesdroites(IT + IP) IT IP
n VO2max p n VO2max p n VO2max p
(ml/min/kg) (ml/min/kg) (ml/min/kg)
VO2,.x hon 610 40,7+/83 <001 non 690 40,3+/8,3 0.006 non 627 40,5+/8,4 0.003
oui 98 37+£7,9 oui 18 34,9 +t10 oui 79 376+t74

Pente non 609 30,2+/51 <001 non 689 304+f52 0,007 non 626 30,3+f51 <.001
VE/VCO2
oui 98 32,6 +t5.2 oui 18 336+/51 oui 79 32,4 +t5.2

Il existe une forterelation entrele degré de sévérités H OHI\W7 € fa, 802« (tess de
tendance de Jonckheere Terpsespectvtemend 0,22et 0.025. Il en est de méme pour la
pente VE/VCO2(tess de tendance de Jonckheere Terpstapectvementa 0,007 et
0,002(tableau34).

Tableau34: analyse en fonction du degré s@vérité dé'IT et del'lP

IT IP
variable Grade n Moyenne Test p p* n Moyenne Test p p*
VO2max O 690 40,3+/-8,3 Student <.001 0.022 627 40,5+/8,4 Student 0.025 0.002
1 - - - . . 6 356+6,5 -
2 15 383+/-7,6 - . . 56 38,1+/7,5 -
3 3 19,13+/-2,3 - - - 17 36,6 +£7,2 -
VENCO2 0 689 30,4+/52 WMW 0.013 0.007 626 30,3+/51 WMW 0.003 0.0002
1 - - - - . 6 30,7+/-4,3 -
2 15 32,6+-4,2 - - . 56 325+t51 -
3 3 385 +-7 - - - 17 325+F6 -

*test de tendance de Jonckheere Terpstra
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3.3.3.1 HTVD
Les patients aveaine HTVDont une VO2,.(36,2 7,7 ml/kg/min vs 40,&8,3

ml/kg/min; p<0.0@), et une pente VE/NVCO2 33,46,1 vs 30,2+ 5 ; p<0.0)
significativement altéréed &bleau 3).
Tableau35: relation entre HTVDVO2maxet pente VE/VCO2
Variable HTAP n moyenne p
VO2 ax non 645 40,6+/- 8,3 <0,001
oui 62 36,2+/-7,7
PenteVE/VCO2 non 644 30,2 +/5 <0,001
oui 62 33,4 +t6,1

3.3.3.2 FEVG altérée

Les patientsavecunedysfonction ventriculaire gauche systolique significatifeEG <
55%)sont peu nombreux dans notre cohorte (n=12prtsune VOZasignificativement plus
basse que ceux qui ont une FEVG nornfa®4+ 3,6 vs 40,3t 8,4 ml/kg/min, p=0.004). On
QH UHWURXYH ds VWESG4uP B pdnw VE/VCO2 31 + 4,7 vs 30,5+ 5,2;
p=0,74.0nne retrouve pasfiLPSDFW GH OD ) (938 ®DXXO0Wp G B, 1vsOUEO H
3,2; p=0,86)Aprés correction parle poids OH SR XOVQ GH ¥ \athabde\He facon
significative par la FEV@lItér§20+ 4vs 22,4+ 5, p=008) (Tableau 8).

Tableau36: relation entre FEVGltérée et VOR,, pente VE/VCO2 SRXOV G2

variable FEVG altérée n moyenne p

VO2 max non 693 40,3+/-84 0,004
oui 12 33,4+/-3,6

VE/VCO2 non 692 30,5+/-5,2 0,74
oui 12 31+/-4,7

3RXOV Gf2 non 693 9,4 +- 3,2 0,86
oui 12 9,3++3,1

SRXOV G1@ NJ non 693 22,4 +/-5 0,08

oui 12 20 +/-4

3.3.3.3 Syndrome restrictif pulmonaire :

Les patientsaveain syndrome restrictifGVF/théorique < 80%ont une VO2 max (36,5vs

40,4+, p<0.001) et une pente VE/VCO23,1+vs 30,3+, p<0.001) significativement altérées
(Tableau 3).
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Tableau37: relation entresyndrome restrictifVO2,, et pente VE/VCO2

Variable CVF/théaique <80% n moyenne p
VO2ax non 676 40,4 ++ 8,3 <0,001
oui 86 36,5 ++8
PenteVE/VCO2 non 612 30,3 +t5 <0,001
oui 65 33,1+/-6,1

3.3.4 Variables explicatives de MO2.x: analyse multivariée

3.3.4.1 Sur le groupeCC:

Les variables explicatives de laVRR GDQV OD SRSXODWLR&CGHgdeHtDQWYV S
dans le tableau 38A caractéristiques équivalentes chez les, GWO2n,@ tendance a
diminuechez les filles (coefficient &.7), DYHF O{DXJPHQWDWLRQ0QkE OfkJH
HQ SUpVHQFH GTXQH (@deffcieit @4,9)lLa) WQPpM\AaLtdndahce a diminuer

chez les patients avec IAodefficient al,9) et IT (coefficient a3,2).La VO2nax @ tendance a
GLPLQXHU DYHF OYDXJPHQWDW (cée@iciehiXaXPRe? EdthetérGidesF K L U X U

(coefficient &4,2).

Le modele final expliqu85% de la variabilité de MO2,,,{ml/kg/min) dans le groupe CC

Tableau38: Facteurs explicatifs de la V@g,dansle groupe CC

Analyse Univariée Mulitvariée (N=391)
Coeff. SD p-value  Coeff. SD p-value
Age (ans) -0.879 0.112 <.0001 -0.835 0.100 <.0001
VEMS/theo (%) 0.085 0.025 0.0009  0.065 0.022 0.0039
VEMS/CV theo (%) 0.085 0.038 0.0279 - - -
Sexe -5.651 0.760 <.0001 -5.771 0.671 <.0001
FEVG altérée 4.338 2.332 0.0636 - - -
HTVD 1.446 1111 0.1936 - - -
Obstacledroit -2.105 1.237 0.0897 - - -
IAo 2.075 1.274 0.1041 1.904 1.057 0.0726
IT 4.080 2.028 0.0450  3.165 1.698 0.0632
Anomalie génétique 6.706 1.848 0.0003  4.481 1.559 0.0043
Nombre de chirurgies cardiaques 0.0012 0.0335
YV o 4.086 1.174 0.0006  2.538 1.024 0.0136
YV o 3.495 1.073 0.0012 2.101 0.912 0.0217
Nombre de cathéérismes 0.0318 0.0046
YV o 4.524 1.719 0.0089  4.243 1.435 0.0033
YV o 4.001 1.858 0.0320 2.767 1.562 0.0773
Bétabloquants 3.487 1.611 0.0311 - - -
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3.3.4.2 Sur la populationglobale(CC et contréles)

A caractéristiques équivalenidans la population globaleOTDQDO\VH PXOWsYDULpPH
résultats quasient similaires aceux deOTDQDO\VH PXOWLY DUnopal® X JURX
éléments apparaissgfitableau 3) :

LaVO2m:x D WHQGDQFH j GLPLQXHU DYHF OD SUp(¢tefidiedt GTXQH
a2,9etDYHF OD SUpV(d@ffidienGL)QH ,3

Le modele final explique 40 de la variabilité de I&#O2,(ml/kg/min) chez les malades

Tableau39: Facteurs explicatifs de la V@g.en population totale (CC + contréles)

Analyse Univariée Mulitvariée (N=661)
Coeff. SD p-value  Coeff. SD p-value
Age (ans) -0.867 0.098 <.0001 -0.647 0.084 <.0001
VEMS/theo (%) 0.108 0.020 <.0001 0.037 0.017 0.0391
CVF/theo (%) 0.057 0.019 0.0030 - - -
VEMS/CV theo (%) 0.050 0.033 0.1407 - - -
GradientVE Aomoyen -0.152 0.057 0.0085 - - -
GradientVD' APmaxmal -0.039 0.029 0.1802 - - -
Cardiopathievs Témoin -5.895 0.617 <.0001 -2.865 0.799 0.0004
Sexe -7.063 0.595 <.0001 -6.839 0.517 <.0001
FEVGiltérée 6.850 2.425 0.0049 - - -
HTVD 4.093 1.149 0.0004 - - -
IM 3.930 2.541 0.1225 - - -
A0 4.708 1.322 0.0004  1.757 1.092 0.1082
IT 6.594 2.103 0.0018  2.996 1.713 0.0808
IP 2.631 1.028 0.0107 -1.696 0.883 0.0553
Anomalie gnétique 8.747 1.972 <.0001 4.230 1.610 0.0088
Nombre de chirurgis cardiaques <.0001 0.0032
i As H 1 7.365 1.028 <0001 3.484 1.046 0.0009
i Ae H 1 3.368 1.102 0.0023  2.582 0.930 0.0057
Nombrede cathégrismes <.0001 0.0036
i1 Ae H 1 7.302 1.749 <.0001 4.654 1.456 0.0015
i Ae H ] 4.232 1.937 0.0293  3.405 1.580 0.0316
Bétabloquans 5.854 1.726 0.0007 - - -
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4 DISCUSSION

A notre connaissance, cettehorte de CPET pédiatrigeiest la plusmportanteapportée a ce

jour. Nous avons réussi a inclure 798 enfants dont 302 enfants controle.

La métaanalyse de Matecki et a31) soulignait la difficutée GfpWDEOLU GHV QRUPH
populations d'origineH Whakitfides culturelles différentes, des conditions méthodologiques
différentes. Notre cohorta permis de compar nos enfants CC ane largepopulation

contréle, avec des protocoles de mesures, des évaluateurs et des instruments de mesure

homogenes

4.1 Résultats sur la VQry

Notre groupe contrble retrouve des valeur®/@2,.x fortement influencéepar le sexe, awe

une moyenne pour les garcons de 47ml/min/kg et pour les filles de 38,7 ml/ne&kg
valeurssont corrélées aux normes établies par Wasserman et Coapé02,.x QTHVW SDV
LQ IO XHQF p dars Bgraddekcdhtroldlous retrouvonsX QH LQ IO XM@Q EeHjuc H O
nous ramene au débat sur des normegzportéesa la masse total€3l) sans équéin
allométrique Il est difficile de faire la part des choses entre le surgqgigigoeut étre un signe

indirect du déconditionnemeéget le biais du calculde la VO2¢rapportée au poidgen

ml/min/kg).

En se basant sur les normes de Wasserman et Céepenfants avecCC de notre étude
présentatune bonne aptitude aérol@eec une moyenne de VRZ/VO2 max prédite a 93%.

En comparant a notre groupe contrble et apres appariement sur le sexe et le poids, nous
retrouvons la meillewr VO2pour lessténose pulmonaire avec une moyenne a 93,7%.

CIA, anomalis des vaisseaux ext@éricardiquestransmsitions des gros vaisseaux ontdes
VO2maxGH O TRUG EHes @tdupes 2 (anomalies des retours veineux), 7 (CIV), 8.5
(anomalie gauche de la connexion VA), 8.2 (anomalie complexe de la connexion VA) et 4
(anomalie de connexion AWnt des moyennes de VQz respectives a 88.5%, 87.4%,
85.7%, 85% et 82,9%. Sans surprise, plus mauvaise aptitude aérobie concerne les

cardiopathies urventriculairesaveaine moyenne de VQR«a 72,4%.

'DQV OTHQMHPSEMIHV X GH DpURELH GHV HQueDt@e YorBivdnde & & GH
comme bonneToutefois,nous constatons urgrande hétérogénéité dacmsvaleurs au sein
dessousJURXSHV GH && 6L RQ SUHQG OYH[HPSOH GX JURXSH
VO2,.x allant de 46% a 134%. Entre ces patients on neowetr pas de différence
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significative démographique ou clinique mais juste un déconditionnement tres important. Cela
QRXV SHUPHW GH VLIJQDOHU OYLPSRUWDQFH GH IDYRULVH
FRPPH OfpYRTXH OfDUWI16K @HsuBRAW\OQHP SRUWO @FH GH G
prendre en charge ces enfaastgpposésavoir une CC corrigée (ou palliée)qui paraissent

asympbmatiques.

[ TIDXWUH pOpPHQW LPSRUW RN HHFV W & DHEG D QWHOGIHJ O R XB2H
QRXV QITDYLRQV SibBpopulativn darixoepNQuUB @ppelons deggarcons avec

CC avaient une VQgx | j O Y k JHub8rtaipe, contre j OfkJH SXEHUWDL
EnREVHUYDQW FHVGRQQpPHV SpGLDWU HE & HWVWEK\S H KB O HH\P S3QH\
al. (14), on constateque cette dégradation va se majaeec le temps, surtout pour les CC
complexes (Tableau 4Q. Cela ouvre les perspectives de l@habiliation cardiaque
pédiatrique, encore peu diffusée en Francedmantsavec CC quidés le plus jeune ag
présententun déconditionnement majéh SRXUUDLHQW EpQplILFLHU GTXC
UpKDELOLWDWLRQ SUpFRFH SRXYDQW pYHQWXHOOHPHQW U
FH MRXU FH EpQplILFH QD SDV pWp GpPRQWUp

Tableaud40: moyenne de VQg2,dans notredtudeet dans cellele Kempnt al.

ACC-CHD Pathologie prédominante Notre population Population Kempny
CC pédiatrique CC adulte
Groupe 3 CIA 97,8% 75%
Groupe 4 Ebstein 87,6% 60,3%
Groupe 5 Double discordance 79,7% 62,7%
Groupe 6 VU 76,4% 59,3%
Groupe 7 Cliv 92,1% 72,8%
Groupe 8,1 TGV (switch artériel) 92,8% 89 %
Groupe 8,2 TOF 91,1% 71,6%
Groupe 8,5 Sténose Ao 91,7% 79,7%
Groupe 8,6 SPV 101,7% 79,7%
Groupe 9 Coarctation aortique 95,5% 78,1%

Notre étude a égalemepti mettre en évidence que la Vi2avait tendance a diminuer en
présence de certains criteres cliniqgaeparacliniqguesla FEVG D O W p U p H la@r§sei&'
GIXQH IXLWH RXuGHWEeJREV¥WH FOB SUpV BRIk koicdrixeQds | X LW H
troubles ventilatoires restrictif et obstructf) uneanomalie génétique.

Nous soulignd@QV TXH OD )(9* DO Walfdgant ld WOZXxTen Aaldlyse univariée

mais pas en multivariéegpendanhous avons des effectifs tres faibles pour ces 2 groupes.

53



Nous avons pu mettre en évidence un élément imporkawutegré de sténogexception de la
sténosevalvulaire pulmonaire) ou de fuitest corrélé a la diminution de la V@2 Il serait
interessQW GIpWXGLHU FHV FULWqQUHV DYHF GH SOXV JURV HII
GIXQH YDOYXORSDWKLH DYHF XQH &3(7 GDQV OD SUDWLTX!

4.2 Resultats sur les autres parametres de la CPET

Notre équipea recemmenmontréque la VOZ.€t le seuil ventilatoireéétaient corrélés a la

qualité de vie en population pédiatrig{d®). Cette nouvelléétude montrguant a elleguele

seuil ventilatoireest un des criteres les mieux corrélé a/@2,,x dans notre population

contréle comme dans la population CC.

Nous retrouvonsine valeur moyenndu seuil ventilatoiré 70%de la VOZ2,.x prédite dange

groupe contrdleNous constatonsune diminution de cgparametreDYHF OYDXJPHQWDW
OfkJH FH TXL LQGLTXHUDLW XQ GpFRQGLWLRQQHPHQW PX\

/ID SHQWH 9( 9&2 UHIOgWH OHlld réprEdemtd Whpcritéid @éVnotidlitd/ R L U H
PDMHXU GDQV OfLQVXIILVDQ®.HDQAD UG 1 IDQ X XAdiE&Q® W H

| fugnentation dda pente VE/VCO2 estlassiquement attribeéa I'apparition précoce de
I'acidosemétabolque induite par I'exerciceeti OD G p F KHDUUORU GAHSWHXUV HQ UD
suractivation sympathiqu@2)33)

2Q VIDWavddqué ld VE/MCO2 soit augmentée lors de la baisse de la,¥Q@ors

QRWUH pWXGH QYD UHWURXYp DXFXQ NotsRavodptD/@/une Q HQW
FRUUpODWLRQ HQWUH OfDXJPHQUWIBW ERQ GILHR SOOW KH B W K5 X0 (
groupe 4 (Ebstein), gupe 8.2 (TOF), groupe 8.6 (SVP)LQ VL TXYHQ SUpVHQFH GTY:
RX XQH IXLWH GH OD YRLH GIpMHFWLRQ GURVWHNeGTXQH I
+79' HW OD SUpVHQFH GQIXQM\QRUEBPHVHRVYW GIXQ REVWDF
DOWpUDWLRQ GH OD )(9* OD SHQWH 9( 9&2 QY@esDV DXJ
constatationsejoignent les hypothéses de Mezzani e{(3)suggérantT XH OfpOpYDWLRQ
pente VE/VCO2chez des patients avec CC non cyanogéne répagésemblait pas dépendre
GIXQH YRQW[FBINWLRH PDLV GYX® Hisdh\ 8eRIS Fepdnse/ diR dgbit
cardiaque altérée a I'exercice physigda somme, ce paramétre parait étre altéré avant la
VO21ax GDQV OHV DQRPDOLHV GX F°XU GURLW

Concernant la description de la pente VE/VCOZ2 danmopulation contrdle, nous retrouvons

TXH FH SDUDPgQWUH QTfHVW SDV LQIOXHQFp SDU OH VH[H HW

le groupe contrble est de 30.
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Nous nous sommes également intéressés au fait qugpeatee VE/VCO2 @it interprétable
pou un effort sous maximgPR5). En comparantd pente VE/VCO2 dans sa portion initiale
MXVTXIDX 69 |j OD SHQWH QORED G3D QWX VILXFIRMAMGISH Q
TXH OD SHQWH QYfHVW SDV OLQpDLUH HW D XQH LQIOH[LR
courbes, nous retrouvons de facon gquasstante 2 unités de différence entre elles. Ceci
FRQILUPH OTLQWpPUrwW GH SRXYriinhl Odideh detdgpamth vaRUEH H
de 2 unitésSi cette valeur de pente VE/VCOZ2 est utilisée comme facteur de jugement en
recherche clinique, iest donc nécessaire de bien déterminer la méthode de ¢dculde
OLWWpUDWXUH H[LVWH VXU OH VXMHW HW DXFXQH GLIIpUFL
/HV WUDYDX|[ G%) @ddaiertd e @ Pente VE/VCO2 dans sa partie glpaasst
une corrélationplus forte que la pente VE/VCO2 mesurée dans la premiére moitié de
OTH[HUF L PpprnoStik & HnLffilsant cardiague chronique adulte
NousDYRQV pJDOHPHQW HVVD\p GIH[SORUHU deH YabiteLWqUHV
de cette courbe, car noasons parfois constaté des valeurs tres élevées (>40) chez des
patients sans pathologie cardaspiratoire sous jacente et chez qui nous suspections une
hyperventilation psychogéne. Il semblemgitele «b 2 TXL HQ W duitich DY pénfep
VE/VCO2 (y = ax +b) soit un bon indiceNous pPHWWR QV QUeKessdh wikeg V H

négatit pourraient nous orienteers une hyperventilation psychogene.

&RQFHUQDQMqp§ @8 B6éngers et al. évoqude fait T X T L ConsderaMément
influencépar des variables anthropométriqii@s). Nous avongetrouvé lesmémes résultats

dans notre étude€Cependantine fois rapporté au poid 128 (6 N JafpaRchivde cette

grande variabilité et nous trouvons mémeX T L O cilitarde @ud corrélé a la VQRx, dans

la population contréle comme dans la populaton @CQRWUH FRQQDLVVDQFH FH
mis en avant précédemment.

Nous retrouvons des résultatssez prochege la VOZ,ax: dans le groupe contrgléa VO2max

chez les hommessta 47 ml/min/kg echezles femmes a 38,7 ml/min/kg OYES/kg chez

les hommesesta 48,6 etchezles femmes a 39,4.Etant donné aquee parametrgeut étre

calculé en soumaximal(27)36) LO VHUDLW LQWpUHVVDQW Gi$aiw XGLHU .
G HV W L P Hlk a¥dd Un BX&rcice sous maximal.

/IH SRXRygerePXIJPHQWH GH IDoRQ FRQVLGpUDEBEGdNEY,HF O Tk
146% pour les femmes) etakt influencé par le sexee qui en fait une donnée difficile a
interpréter. De plus, nousavonstrouvé XQH FRUUpODWLRQ I&xigei@et HQWUH
VO2nax
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8QH IRLV UDSSRUWp DX SRLGV RQ VID|em@Ridlvs&H OD Y
F"™ FULWQUH DYHF OD 92 DX 69 HW 07286 Db n@el SOXV
étude, nous avons fait le choix de mulgpiOH SRXOV G2 NJ SDU SRXU
lisibilité, nous donnant une moyenne pour les garcons a 25 et les filles a 21.

1RXV QYDYRQV SDV WURXYp @49,08)ertre ld AEYE Hltdelel @ pdllDWLYH
G2 NJ PDLV QRXV DYRQV XQ WUqV IDLEOH HIITHFWLI GH )(¢
8Q DXWUH pOpPHQW j SUHQGUH HQ FRPSWH DYHF OH SRXC(

influencé par la prise deétabloquants.

La PetCO2 et 1&/D/VT sont relativement constsatVHORQ OfkJH HWo@#esVH[H Q
moyennsrespective a 34mmHg et 19.

/I TDWWHLQWH GH OD 3HW&?2 eHiavs @Xcadidpb@thidsv/Ige plhsl gvavdr X Y p
selon le classement que nous avions établi sur la:\§d@upe 4, 6 et 8.2. Ces 2 éléments
semblent suivre les mémes variations que la pente VE/VCO2 et sont probablement

secondaires a un déséquililokerapport ventation/perfusion.

Notre étude a pu dégager plusieurs variables explicatives clinigyesraatiiniquesde la

VO2nax 1RXV DYRQV WURXYp TXY) FDUDFWpPULVWLTXHY pTXLY
avait tendance a diminuer chez les fileBYHF OMOWDPNLRQ GH OfkJH HQ S
anomalie génétiquevec le nombre de chirurgies et de cathétéristastiaquesLa VO2Znax

a également tendance a diminuer chez les patients avefuitmenortique outricuspide
GIDXWDQW Soot¥EVerEXf{HOOHV

Nous nous sommes intéressés axplorations fonctionnelles respiratoimsparticulierement

a la capacité vitale fonctionnelle (CVF) car notre sentiment dans la pratique courante est que

des ouvertures répétées du thorax pourrait créer un terrain ardaefitaux adhérences
thoraciqus, et ainsi donner des troubles ventilatoires restrictifs.

Notre étude montre que la CVF diminue significativement avec le nombre de chirurgies
WKRUDFLTXHYV /ID &9) HVW GH SRXU OHVh@d@igweHQWYV Q
FRQWUH SRXU FHX[ D\DQW HX HW FKLUXUJLHV HV

chirurgies et plus.
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4.3 Perspectives

/HV GLIIpUHQFHVY REVHUYpHV GDQV ODSWLWXGH DpURELF
FRQWU{OH RXYUHQiiilsatvd d& RLEPET fotid endpoint» majeur en

cardiologie pédiatrique. En recherche clinique pédiatritroeyerdes criteres de jugements

les moins invasifs possibles est une priorité. La VO2 peut constituer un de ces critéres, dans

des essais sules traitements invasifs (chirurgie versus cathétérisme) ou médicamenteux par
exemple.

OrPH VL OTDSWLWXGH D p & Bt laltéré idar RSVACHesRIK SrupWsHelld
QTHVW SDV QRUPDOH HW GH QRPEUHX[ S4.Widh@W W estRQW S|
nécessaire de démontrer par un essai randomisé le bénéfice a cours et moyerederme d

programmes de réhabilitation cardiaque pédiatrique

Concernant la population contrblessllarges échellesde valeurs de VQz.et de pente

VE/VCO2 font poser certaines questiansomment évaluer cette population pédiatrique

autant hétérogene dans les parametres anthropométiageesans les habitudes de vie

Des pistes scientifique@l1)nous amenent a baser nos normes sur des valeurs allométriques

RX GILQFOXUH OD QRWLRQ GYH[HUFLFH SK)\VIufedhbt@DQV OH
étude, nous avons décidé mettre en place une base de donrdsss nos 2 centrepour

explorer avedescohortegplus importantetes données de la CPET pédiatrigaarfexe?).

&HWWH EDVH GH GRQQpHYVY QRXV SHUPHWWUD GH FRQWLQXt
étude: dépistage précoce des anomaliesFiuX U G U R LpghteDVEVEOQ), Bt estimation

de laVO2navia | PUES/Kg.

/I TDXWUH pOpPHQW TXH QRXV DYRQV PLV HQ DYDQW HVW
VO2mnax dans la population C(par rapport a la population contrdle. Nous souhaiterions

mettre en place une étultegitudinale pour pouvoir suivre ces patients sur le long teane

mettre en avant les parametres cliniques et paracliniqgue expliquant cette perte de la capacité
fonctionnelle accélérédl est également nécessaire de voir si cette altération de VO2 est
corrélée a une diminution da qualité de vie (QdV), la encore nous avons démontré un lien

VO2-QdV de fagon transversal&9)mais non pas longitudinale.

44 /LPLWHV GH OfpWXGH

Un effet centre modéré aéétonstaté/ H UHFUXWHPHQW V{HVW IDLW PDMRI
présente une activiguasi exclusive d&DUGLRORJLH SpGLDWULTXH /fDFWL"

diversifiée (pneumologie, maladies chroniquebBljous avonsretrouvé un effet centre sur le
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groupH && Re OD SRSXODWLRQ HVW SOXV SHWLWH HW SOXV N
est de quelques mois & RQFHUQDQW OD WDLOOH LO VYDJLW GYXQH
mineuresQ TR QW S D ¥n@dfigue SIDigu.

Le groupecontrdle Q §thbas un véritable groupe témoin. Le recrutement a été effaataes
SDWLHQWYV D\DQpital ERre gohOpAspes @fents tirés au sort dans la population
générale.Nous avons souligné des variations importantes de lanhG®1 sein de notre
population contréle avec des patients ayantVW02,.< 70% de la valeur prédite. Mais on

rappelle que dans la population générale, une personne ayant une faible activité physique peut
présenter deelles vdeurs sans pathologie careiespiratoire associéd.outefois ce biais est

limité par latres bonnecorrélationGH OYDSWLWXGH DpUR&edHeGNmIdI R XS H F

de Wassermann.

IRWUH SRSXODWLRQ GTHQIDQWYV FDUGLDTXHV LQFOXV VXL
toutes les études effectuées en cedti¢ VRLQV WHUWLDLUH 'H SOXV LO
REVHUYDWLRQQHOOH GRQF OD UpDOLYaMhMeR@paBEg ¥spH 92 S
peu probable. Ainsi, quand nous comparant notre cohorte a celle du re§EW&RD, les
FDUGLRSDWKLHVY FRPSOH[HV j W\SH GIDQRPDOLH GHV Y
surreprésentéd$3,6%vs 196 dans EPICARD)au détriment des CI\9,3% vs52% dans

EPICARD) 7TRXWHIRLY HQ FRPSDUDQW QRWUH SRSXODWLRQ G
EPICARD, nous retrouvons une répartition similaire sur le nombre de codes diagnostics.
Concernant les anomalies génétiques, notre groupe en comptabilise co2iarée a la
populationEPICARD qui comprend 14% YIDWWHLQWHYV Jpl&Q% deLsyndtbMe DY pUpt
DYHF DWWHLQWH GIDXWUH RUJDQH GYDQRPDOLH FKUR
AV (alors que notrgopulation Q fHQ L QF O X W nbuX précons® la \population
G1(3,&%$5" L Q mteXuptiahsiMédicales de grossedss enfantsmort-néset tous les
enfantsdécedésn période néonatale. De pl@&@D SUDWLTXH GIXQH &3(7 VXU HL
une bonnecompréhensiondes consignes, pas toujouracife avec des patientgorteurs
GIDQRPDOLHV JpQpWLTXHV FH TXL FUpH pJDOHPHQW XQ EL

I1RWUH SRSXODWLRQ GYHQIDQWYVY FDU Grepdsxntt¥lek QE @BXV SRX
SOXV JUDYHV SRXU OHVTXHOOHV XQH 92 QfHYMWs SDV WI
seulement 3% de FEVGDOWpUpH ec 1404 $3T H Q | D Q Wraitemems X V

mé&icamenteux, O DXUDLW pWp QpFHVVDLUH GH FRPSDUHU FHV GI
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DYHF && QID\DQW SDV HIIHFWXp GH 92 VXU OD SpULRGH
présenceG { Ki&dsde sélection

5 CONCLUSION

Cette étude apporte des doneGpWDLOOpPpHV VXU OHWepddalditesparvii GIHIIR
une cohorte de 496 enfants porteurs de CC comparée a 302 adanfides. A notre
connaissancel. O VIDJLW GH OD SO X \VaportdampdadRtkdcR UWH GH &3 (7

'DQV O 1 H,Qe¥éhamiaMec CGle cette cohortprésentent de bons résultats avec une
moyenne de VOza/VO2max prédite a 93%Nous constatons une grande hétérogemg&ties

valeurs au sein des groupes de€@@ne baisse de laVQZ DYHF OfTkJH

Le seuil ventilatoire,O0 B 6 HW O Hog/gReappatai§sent comruetement corrélés a

la VO2nax /D SHQWH 9( 9&2 TXDQW j HOOH QJhkiswentbeVY FRUU
influencée pd&J OHV SDWKR ORJL HMgé@aRtur destquitbteRdaig le rapport

ventilation/perfusn pulmonaire.

Nous avons pu mettre en évidence que la ¥f&vait une tendance a étre aleéedé fonction

de plusieurs paramétres cliniques paracliniques altération de la fonction ventriculaire

gauche systoliqydnypertension ventriculaire drojtéuite et obstaclesur la voiegauche, fuite

sur la voiedroite, troubles ventilatoires restrictif et obstruetitnomalies génétiques.

Ces résultats conduisent a des perspectives majeures en cardiopéditlisation de
OfpSUHXYH GHHIVBUWDWBUGHRGDQV OH VXLYL ORQJLWXG
utilisation de la VO2 comme endpoint» en recherche clinique, validation des bénéfices de

la réhabilitation cardiaque pédiatrique.

1RXV HVSpURQV TXYj] WHUPH QRW, vondDiremd A [fairéd Mjur€ By D X W L
CPET dans de futures recommandations sur le suivi des enfants porteurs de cardiopathie

congénitale.
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7 ANNEXES:

7.1 Annexel OHWWUH GYLQIRUPDWLRQ HW GH:QRQ RS

Montpellier, le 15 novembre 2015

Madame, Monsieur,

9RWUH HQIDQW D EpQplLFLp GIXQHWp KD $ KUK X DH GIEHHEMRUW DYHF
GIXQH GH QRV XQLWpV GH FDUGLRSpGLDWULH &+ 8n$tithQID>-Ri&@re@H 9LOOHQ
Palavas-Les-Flots).

Nous souhaiterions utiliser les résultats de ces examens dans le cadre du protocole de recherche
intitulé : "(YDOXDWLRQ GIpSUHXY-HWWHVGIHDRWRWURMUGIRQH SRSXODWLRQ
cardiopathie congénitale" dont le responsable est le Dr Pascal AMEDRO.

Cette étude est réalisée afin deFRPSDUHU OHV UpVXOWDWYV GITpSUHXYH GTHII
retentissement des cardiopathies sur la vie quotidienne de ces enfants et ainsi dégager des criteres
pronostiques.

Pour cela nous devons comparer les résultats obtenus chez les enfants sans probleme de santé avec
ceux obtenus chez les enfants présentant une cardiopathie congénitale. Nous devons ensuite stratifier
les résultats pour dégager des critéres de mauvais pronostic.

Les données enregistrées dans le cadre de cette étude seront I'age, le poids, la taille, le traitement,
les données échographiques et les résultats de VR Q p S UH X Y.Ho@dsH¢$ RAvwdes feront I'objet
d'un traitement informatique et seront traitées de maniére anonyme .

La participation de votre enfant a cette étude ne comprend que sa présence durant les quelques
minutes d'échographie HW G {p S U H Xd€ja eBeftddefk U W

Aucune contrainte ou obligation supplémentaire ne vous seront imposées.

Votre participation ne modifie en rien votre prise en charge médicale habituelle. Elle ne donne pas lieu
au versement d'une indemnité. En outre vous avez la possibilité de vous retirer a tout moment de
OfpWXGH VDQV TXH YR Wdksbit @adifi#eH HQ FKDUJH

Votre refus ne modifiera en rien la relation avec votre médecin traitant.

Aussi, conformément a la loi, cette recherche a été enregistrée auprés de la Commission Nationale de

O, QIRUPDWLTXH HW GHV /LEHUWDpPV &é& CondditaQf\slur [€ Xrétehebtqgdd GX &HQV
O, QIRUPDWLRQ HQ 5SHFKHUFKH HQ PDWLqUH GH 6DQWp &&7,56

9RXV SRXUUH] FRQIRUPpPHQW j OD ORL UHODWLYH j OY,QIRUPDWLTXH
du 6 janvier 1978) exercer votre droit de rectificationeW GIRSSRVLWLRQ DXSUqV GX PpGHFL
GH OfpWXGH

Si vous le désirez, les résultats globaux de ce travail vous seront communiqués a sa conclusion.

(Q OYDEVHQFH GH UpFHSWLRQ GYDYLV FRQWUDLUH GH YRWLUtel SDUW GI
QRWH GITLQIRUPDWLRQ QRXV FRQVLGQUHURQV TXH YRXV DFFHSWH] GH

3RXU SOXV GYLQIRUPDWLRQ YRXV SRXYH] QRXV FRQWDFWHU
- & l'adresse mail : p-amedro@chu-montpellier.fr
-au 04 67 3366 39
- ou a l'adresse suivante : Service de Cardiopédiatrie
CHU Arnaud De Villeneuve
371 avenue du Doyen Giraud
34295 Montpellier Cedex 5

Dr AMEDRO Dr GUILLAUMONT Dr VINCENTI Pr VOISIN
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7.2 Annexe 2. basede données

7.3 Annexe 3 tableaurécapitulatif des criteres de CPET

Criteres Moyenne Interprétation | Variabilité Corrélation Avantages Inconvénients
CPET groupe controle | sidégradation | V X @g®© avec
VO2max
H F
VO2ax Gold standard 1pFHVVLW
(ml/min/kg) CPET maximale,
48 39 o non . mauvaise
explorations des
cardiopathies
droites
VO2 au Svi 32 o5 o oui forte Conditionne_zment Difficulté de
(ml/min/kg) musculaire lecture
V02
SV1/VO2max 70% o] oui forte - -
prédite (%)
Pente Exploration du Fortement
VE/NCO2 30 o faible non F°XU GUF influencé par
interprétableen . OYK\SHUY k
sous maximal psychogéene
OUES Interprétable en | Résultatgrop
p sous maximal variables trop
2000 | 1600 (0] forte moyenne influencés par
OfkJH
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OUES/kg Excellente
corrélationa la
48 39 o non forte VO2max,
interprétable en
sous maximal

3RXOV ( Donne un indice | Trés influencé
10,3 8,8 o oui moyenne indirect de la SDU 0Tk
VES
Pouls Excellente
GT2 NJ 25 21 o non forte corrélation a la
VO2max
PetCO2 Indique une
34 o faible non mauvaise
adaptation
ventilatoire
VDNT Indique une Résultats trop
N . mauvaise variables
20 o ou non adaptation difficile &
ventilatoire interpréter seul

6(50(17 'T+,332&5%$7(

$X PRPHQW GTrWUH DGPLV | piddentE Hes n@iDesPdeGtE EIE etdé Q
PHVY FRQGLVFLSOHV MH SURPHWY HW MH MXUH GIrWUH ILG

régissent.

Mon premier souci sera, de rétablir, de préserver ou de promouvoir la santé dans tous
lesélémentphysiques et mentaux, individuels collectifs et sociaux. Je respecterai toutes
lespersonnes, leur autonomie et leur volonté, sans aucune discrimination selon leur état
ouleurs convictions.

-ILQWHUYLHQGUDL SRXU OHV SUR WhlestHou méhacBed Qaddleuv R Q W
intégrité ou dignite.

OrPH VRXV OD FRQWUDLQWH MH QH IHUDL XVDJH GH PHV FF
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-fLQIRUPHUDL OHV SDWLHQWY GH GpFLVLRQV HQYLVDJpHV
Je ne tromperaMDPDLV OHXU FRQILDQFH HW QYH[SORLWHUDL SD\

pour forcer leurs consciences.

-H GRQQHUDL PHV VRLQV j OfLQGLIJHQW HW j TXLFRQTXH PF

Je ne me laisserai influencer ni par la recherche du gain ni par la reatetahgloire.

$GPLV GDQV OTLQWLPLWpPp GHVY SHUVRQQHV MH WDLUDL OH)
5HoX j OTLQWpULHXU GHVY PDLVRQV MH UHVSHFWHUDL OHV

Et ma conduite ne servira pas a corrompreReésx U V

Je ferai tout pour soulager les doaifices, sans acharnement.

Je ne provoquerai jamais la mort délibérément.

-H SUpVHUYHUDL OTLQGpSHQGDQFH QpFHVVDLUH j OYDFFRP
Que je sois modéré en tout, mais insatiable de mon amour de la science.

-H QTHQWUHSUHQ G U akse Unheld @omp&ténced H j& eS entretiendrai et

lesperfectionnerai pour assurer au mieux les services qui me seront demandés.
-f{DSSRUWHUDL PRQ DLGH j PHV FRQIUqQUHYV DLQVL TXYj OHX

4XH OHV KRPPHV HW PHV FR estibhe & jd SUiSHBId-dRegdBorhEs¥¢s,0 H X U
4XH MH VRLV GpVKRQRUp HW PpSULVp VL MY\ PDQTXH
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GAVOTTO Arthur I1XPpUR GILGHZDWANTIGOBDIW LR Q

Sujetde lathése(35(89( '1())257 &$5'-RESPIRATOIRECHEZ
DESENFANTS PORTEURS DECARDIOPATHIE CONGENITALE : étude
comparative multicentrique

Thése : MédecineUniversité des Antilles et de la Guyane Année 2016

MOTS- & /(6 FDUGLRSDWKLH FRQJpQLWDOH-reSgy@did WULH pSUF
VO2max, pente VE/VCO2, OUES

INTRODUCTION :

Les cardiopathiesongénitaleCC) sont la premiere cause de malformations congénitales
(incidence de 0,8%). Depuis les années 1990, de grands pnoggléeauxont réduit la morbi
PRUWDOLWpP SUpFRFH GDQVY FHWWH SRSXODWLRQ ,0 HQ Up
plus en plus important vivant avec des cardiopathies congénitaf® OORQJHPHQW
OTHV S pUD @éusseG@tespeteH une meilleure qualité de/fip.SUH XY HcaedfioH I IR U W
respiratoire (CPETapparait comman outil essentiel pour évalueex patientavecCC.

METHODE :

Nous awns étudié les CPET des patients mineuas CHU de Montpellier (CHUM) et a

O 1L QV WPiatde ISB)ENtr€)2010 et 2@BLNous avons constitué 2 groupeasn groupe
GIfHQIDQW& DOYHEQL VHORQ OD FOOWVAQLBDWRXERIY GNHE KDL
«sains® FRQVWLWXDQW OH JURXSH FR onpdredd VQRaMesFW LI SU
GLIIpPUHQWHY && j OD SRSXODWLRQ FRQWU{OH crittr&# REMHF
secondaires de la CPETVO2 au seuil argrobie, pente VE/VCO2, MYUES PetCO2,

VD/VT, e la recherche desariables explicativescliniques qui ont impact sur la
VO2maxaltération de I&#EVG,HTVD, SUpVHQFH G DY QitRGEX WDX® HD X FKH
droit, circulation de Fontan, EFR pathologique.

RESULTATS :

798 enfants ont été inclus D QV O f90WXeB 3D2contrbles. le groupe CC présente une
moyenne de VO2max/VO2 max prédite a 93%s meilleursrésultats pour lesténoses
valvulaires pulmonaires avec une VO2max a 93% par rapport auxlesnebles moins bons
pour les ventricules uniques avec une VO2max a 72%. Il exigtgrande hétérogénéité dans
les valeurs de V@ max au sein des groupes de ATL Q Vibelai¥sk de la VO2max avec
OfkJH GDQV OH JURXSH &&

1RXV QYDYRQV S bowélatidn\ébrie XaYppnt& VE/VCO?2 et la VO2meais une
FRUUpPpODWLRQ HQWUH OYDXJPHQWDWLRQ GH OD SHQWH 9¢(
VO2auSV1] 128(6 MW OH SRXOVin&dkeellddtd derggltion avec la VO2max
La VO2na@ tendance a étre altér@wec la baisse de la FEYQ { + 7,9és fuites et les
obstacls sur la voie gauchdesfuites sur la voie droiteles EFR pathologiques

CONCLUSION:

Les CC de jeune age gantde bonnes capacités fonctionnelieais on constateng baisse

rapidede la VO2maxHQ IRQFWLRQ GH OfTkJH HW XQH JUD®RIGH KpWp
des mémes entité6 H && PHWWDQW HQ DYDQW WRXW OfTLQWpUrw C
de ces patients. Concernant les parametres de la CREMO2max, la pete VE/VCO?2 et
O1286HUPHWWHQW GH VXLYUH OTpYROXWLRQ GHV GLIIpUHC
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