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l. Abbréviations

SCD : Sudden cardiac death

ECG : Electrocardiogramme

LQTS : Syndrome du QT long

CPVT : Tachycardie ventriculaire polymorphe catécholaminergique
BrS : Syndrome de Brugada

ERS : Syndrome de repolarisation précoce

SQTS : Syndrome du QT court

IVF : Fibrillation ventriculaire idiopathique

CMH : Cardiomyopathies hypertrophiques

CMD : Cardiomyopathies dilatées

CA : Cardiomyopathies arythmogenes

DAl : Défibrillateur Automatique Implantable

BAV : Bloc atrio-ventriculaire

AAR : Anti-arythmiques

ESC : European Society of Cardiology

S-ICD : Subcutaneous Implantable Cardioverter Defibrillator

QTc : Intervalle QT corrigé

eCRF : electronic Case Report Form

IMC : Indice de masse corporelle

ATP : Antitachycardia Pacing

YC : Young Children group (groupe des enfants implantés avant 8 ans)
BGP : Before the Growth Peak group (groupe des enfants implantés avant le pic de croissance)
AGP : After the Growth Peak group (groupe des enfants implantés apres le pic de croissance)
CJP : Critere de jugement principal

HR : Hazard Ratio
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I. Introduction :

La mort subite cardiaque ou Sudden Cardiac Death (SCD) est définie selon la société européenne de
cardiologie, dans les nouvelles recommandations au sujet des arythmies ventriculaires, comme une
mort subite naturelle sans cause extracardiaque évidente, survenant en présence de témoins, dans
I"heure suivant le début de symptdmes cardiaques (1). En I'absence de témoins, on peut considérer
gu’une mort subite est probablement d’origine cardiaque, si elle survient dans les 24 heures du

dernier contact (1,2).

Malgré une incidence faible chez I’enfant de plus d’un an, estimée entre 1 et 4 déces pour 100 000
enfants et par an, la mort subite cardiaque de I'enfant représente un enjeu médical, social et
économique majeur (3,4). Alors que chez 'adulte la coronaropathie représente la principale cause
de mort subite (entre 75 et 80% dans les pays occidentaux) (5), elle est quasi exceptionnelle chez
I'enfant, chez qui on retrouve majoritairement les arythmies cardiaques héréditaires, les
cardiomyopathies structurelles et les cardiopathies congénitales. Ainsi, l'incidence et les étiologies

de la mort subite sont étroitement liées a I'age (4,6).

Il est a noter que chez I'enfant de moins d’un an, la « mort inattendue du nourrisson », bien plus
fréquente (incidence estimée a 34,9 pour 100000 naissances par an) (7), est dominée par des

étiologies non cardiovasculaires.

A. Cardiopathies a risque de mort subite

Les principales cardiopathies a risque de SCD chez I'enfant peuvent alors étre classées en trois
grands groupes: les arythmies cardiaques héréditaires (classiquement sans anomalie

morphologique cardiaque), les cardiopathies congénitales et les cardiomyopathies structurelles.

1. Arythmies cardiaques héréditaires

Parmi les arythmies cardiaques héréditaires, on retrouve principalement le Syndrome du QT long

(LQTS), le Syndrome de Brugada (BrS) et de maniére plus rare, le Syndrome de Repolarisation
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Précoce (ERS), la Tachycardie Ventriculaire Polymorphe Cathécolaminergique (CPVT), le Syndrome
du QT court (SQTS) et la Fibrillation Ventriculaire Idiopathique (IVF). La pénétrance et I'expression
de ces pathologies sont treés variables. Ainsi, un patient porteur de 'anomalie génétique et méme
de I'anomalie électrocardiographique, peut étre parfaitement asymptomatique, ou présenter une
symptomatologie allant des palpitations, aux syncopes ou méme a la mort subite. Cette
symptomatologie peut étre la conséquence de troubles du rythme ventriculaire séveres tels que la

fibrillation ventriculaire, la tachycardie ventriculaire ou la torsade de pointes.

Le Syndrome du QT Long (prévalence estimée entre 1/2000 et 1/2500 (8)) est classiquement
caractérisé par la prolongation de lintervalle QT sur I|’électrocardiogramme (ECG) et par la
survenue inconstante de symptomes rythmiques tels qu’énoncés ci-dessus. Ceux-ci surviennent
classiquement a I'effort dans le LQTS de type 1, lors d’émotions intenses ou de stimulations sonores
brutales dans le LQTS de type 2, au repos dans le LQTS de type 3. Le diagnostic clinique peut étre
aidé par le score de Schwartz, regroupant des données cliniques, électrocardiographiques et
familiales (9). Durant I’enfance, le risque cumulé d’arythmies ventriculaires menacgant le pronostic
vital est particulierement élevé a 5% chez les gargons et a 1% chez les filles. Par ailleurs, en dépit de
I'efficacité prouvée du traitement beta-bloqueur, le taux d’arythmies malignes reste élevé
notamment chez les jeunes garcons ayant un antécédent syncopal avant I'dge de 6 ans, puisque
estimé a 2%/an sous traitement pendant 7 années de suivi (10). La transmission génétique est le
plus souvent autosomique dominante et concerne majoritairement les génes codant pour les sous-
unités alpha des canaux ioniques transmembranaires tels que KCNQI ou KCNH2 (canaux
potassiques responsables des courants repolarisants IKs et IKr avec variant perte de fonction dans
les LQTS type 1 et type 2 respectivement) ou SCN5A (canal sodique responsable du courant
dépolarisant INa avec variant gain de fonction dans le LQTS type 3). Sur le plan physiopathologique,
ce syndrome est caractérisé par un allongement de la durée du potentiel d’action cardiomyocytaire
et est associé a une augmentation de I'hétérogénéité des durées du potentiel d’action dans les
différentes couches myocardiques, avec un effet adrénergique-dépendant dans les LQTS 1 et 2. Ces
anomalies conduisent a la survenue de post-dépolarisations précoces (EAD) pouvant étre
responsables, par phénomene de réentrée fonctionnelle, d’arythmies ventriculaires soutenues

telles que la torsade de pointes ou la fibrillation ventriculaire (11).
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Le Syndrome de Brugada est caractérisé sur le plan électrocardiographique par un sus-décalage du
point J, du segment ST et par la présence d’ondes T négatives dans les dérivations droites,
prédisposant a la survenue d’arythmies ventriculaires telles que Ila fibrillation ventriculaire. Sa
prévalence est tres faible avant I'adolescence, I'imprégnation hormonale par la testostérone
semblant jouer un roéle significatif dans I'expression de la pathologie. Cependant, ce syndrome est
particulierement redoutable dans I'enfance, puisqu’il serait responsable de 4 a 12% des morts
subites présentées par les enfants et les jeunes athlétes (12). Bien qu’imparfaitement compris, le
processus physiopathologique pourrait étre mixte, notamment en lien avec un gradient de voltage
transmural lié a une modification de I'expression des canaux potassiques responsables du courant
ITo dans les couches myocardiques épicardiques par rapport aux couches endocardiques. Par
ailleurs, il semblerait exister au niveau de la voie d’éjection ventriculaire droite un substrat
anatomique créant des zones de conduction lente, favorisant alors la survenue d’arythmies
ventriculaires par réentrée mixte fonctionnelle et anatomique (11). L’architecture génétique du
syndrome de Brugada semble en revanche bien plus complexe, probablement oligogénique, bien

gu’impliquant fréquemment le géne SCN5A (variant pathogéne retrouvé dans environ 25% des cas).

La Tachycardie Ventriculaire Polymorphe Catécholaminergique (prévalence 1/10000 (13)) est
guant a elle caractérisée par I'apparition d’'une hyperexcitabilité ventriculaire dans les situations
adrénergiques telles que I'effort physique. L'ECG de repos ne montre classiquement pas
d’anomalie, mais I'épreuve d’effort met en évidence une hyperexcitabilité ventriculaire
polymorphe, classiquement bidirectionnelle. Le risque rythmique est particulierement élevé,
puisque chez les enfants traités par beta-bloqueurs et ayant déja été symptomatiques, le taux
d’arythmies ventriculaires malignes s’éleve a 22.5% pour une durée médiane de suivi de 6.7 années
(14). Sur le plan physiopathologique, ce syndrome est classiquement secondaire a un influx calcique
intra-cytoplasmique désorganisé et excessif par l'intermédiaire du récepteur a la ryanodine du
réticulum sarcoplasmique, responsable de post-dépolarisations tardives (DAD). Celles-ci causent
I’"hyperexcitabilité ventriculaire pouvant mener a une tachycardie ventriculaire polymorphe (11). Ce
syndrome est donc le plus souvent lié a des mutations autosomiques dominantes touchant le gene
RYR2 (codant pour le récepteur a la ryanodine) ou récessives touchant CASQ2 (codant pour la

calsequestrine).
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Le Syndrome du QT court est caractérisé sur 'ECG par le raccourcissement de l'intervalle QT,
témoin du raccourcissement hétérogéne de la durée du potentiel d’action, donc de la période
réfractaire ventriculaire effective, favorisant alors la survenue d’arythmies par réentrée
fonctionnelle. Sa prévalence est tres faible, puisqu’elle est estimée a 2,7 cas pour 100000 patients
(15). Sur le plan génétique, on retrouve le plus souvent des mutations gain de fonction dans les

genes KCNQ1 et KCNH2.

Enfin, la Fibrillation Ventriculaire Idiopathique est caractérisée par la survenue d’un épisode de
fibrillation ventriculaire documenté, apres exclusion des étiologies structurelles, électriques,
métaboliques et toxicologiques. Les tests diagnostiques incluent généralement une imagerie
morphologique telles que I'IRM myocardique et I'échocardiographie, un ECG de repos et d’effort,

des tests pharmacologiques a I’'ajmaline et a I'adrénaline, des prélevements génétiques.

Il a par ailleurs été suggéré qu’environ 30% des cas de IVF étaient liés au Syndrome de
Repolarisation précoce (16), associant a la survenue d’arythmies ventriculaires malignes, un aspect
électrocardiographique de « Repolarisation précoce » défini par un sus-décalage du point J dans
deux dérivations adjacentes inférolatérales, en I'absence de cardiopathie. Alors que |'aspect
électrocardiographique isolé de repolarisation précoce est assez fréquent dans la population
générale, ce syndrome demeure trés rare. Le syndrome de Brugada et le syndrome de
repolarisation précoce sont parfois regroupés sous la terminologie de « syndrome de I'onde J »,

leur physiopathologie pourrait étre en effet assez similaire.

2. Cardiopathies congénitales

Les cardiopathies congénitales représentent quant a elles un groupe tres hétérogene d’anomalies
structurelles cardiaques, présentes deés la naissance d’un individu et parfois prises en charge
chirurgicalement. Ainsi, le substrat arythmogeéne peut correspondre a des zones de fibrose
myocardique (parfois en lien avec les cicatrices d’incisions chirurgicales) ou a des anomalies
anatomiques résiduelles ou secondaires a la chirurgie telles que des patchs (1). Ainsi, les

mécanismes arythmiques sont le plus souvent secondaires a des phénomeénes de réentrée
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anatomique autour de zones fibreuses, cicatricielles et interventionnelles. Dans la population
pédiatrique, on estime que 5 a 10% des cas de mort subite cardiaque sont liés a une cardiopathie
congénitale (17). Les cardiopathies les plus a risque de mort subite sont : la tétralogie de Fallot (6%
de risque jusqu’a I'dge de 20 ans chez les patients « réparés » (18)), la transposition des gros
vaisseaux corrigée par switch atrial (techniques de Senning ou de Mustard), les ventricules uniques

et les cardiopathies obstructives du cceur gauche (19).

3. Cardiomyopathies structurelles

Parmi les cardiomyopathies structurelles, on retrouve principalement les cardiomyopathies
hypertrophiques (CMH), dilatées (CMD) et arythmogéenes (CA). Les mécanismes arythmogeénes
reposent principalement sur des réentrées anatomiques autour de zones de fibrose myocardique,
de répartition volontiers sous-épicardique ou transmurale. Le plus souvent, la transmission de ces

pathologies est autosomique dominante.

Les cardiomyopathies hypertrophiques sont les cardiomyopathies structurelles les plus fréquentes
chez I'enfant et sont caractérisées par une hypertrophie pariétale parfois responsable d’une
obstruction intraventriculaire gauche, notamment en cas d’hypertrophie septale majeure. Les
principaux genes impliqués sont sarcomériques, notamment MYH7 et MYBPC3. La présence d’un

variant pathogéne dans ces génes, signe un risque rythmique plus élevé (20).

Les cardiomyopathies dilatées sont caractérisées par une dilatation ventriculaire gauche et une
altération de la fraction d’éjection ventriculaire gauche (FEVG) en I’'absence de coronaropathie ou
d’anomalies des conditions de charge. La présence d’un variant pathogene dans les génes tels que
LMNA (lamine), PLN (phospholamban), RBM20 et FLNC (filamine) est associée a un plus haut risque
rythmique (1).

Les cardiomyopathies arythmogénes ventriculaires regroupent I'ancienne « dysplasie arythmogene
du ventricule droit » et I'entité récente « cardiomyopathie arythmogene du ventricule gauche ».
Ces pathologies se traduisent par le remplacement du tissu myocardique par un tissu fibro-adipeux,

le plus souvent en lien avec des mutations desmosomales impliquées dans les jonctions

10
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intercellulaires. Le phénotype peut s’exprimer par une dysfonction systolique, une dilatation

ventriculaire et la survenue de fréquents troubles du rythme ventriculaires.

B. Défibrillateur et problématiques liées a son emploi :

L'implantation d’un défibrillateur automatique implantable (DAI) peut étre proposée en prévention
primaire ou secondaire de la mort subite, souvent en plus d’une prise en charge médicamenteuse
pouvant reposer sur les bétabloqueurs ou les anti-arythmiques (AAR). Ainsi, en I'absence de cause
réversible telle qu’'un Syndrome de Wolff-Parkinson-White ou une anomalie de naissance des
coronaires, une arythmie ventriculaire responsable d’un arrét cardiaque constitue une indication de
classe | d'implantation d’un DAI en prévention secondaire de la mort subite (1). Par ailleurs, lorsque
la pathologie cardiaque est considérée a trés haut risque rythmique selon des arguments cliniques,
électrocardiographiques, génétiques, morphologiques ou familiaux, on peut proposer
I'implantation du DAI en prévention primaire. La décision d’'implantation impliquera également

I’évaluation des difficultés techniques et des complications potentielles de I'intervention (1).

Sur les dernieres années, on note une augmentation du nombre d'implantations de DAI dans la
population pédiatrique avec un taux annuel ne dépassant toutefois pas 1 cas par million d’habitants
soit < 1% du total d’'implantations dans la population générale (21-24). Alors qu'au cours de la
petite enfance et de I'enfance les arythmies cardiaques héréditaires prédominent avec notamment
le LQTS comme premiere cause d'implantation d'un DAI, le pic d'implantation survient lors des
périodes pré-pubertaires et pubertaires, marquées par l'augmentation de lincidence des

diagnostics de cardiomyopathies structurelles et notamment hypertrophiques (22,25).

Un DAI est un systeme électronique composé d’un boitier relié a une ou plusieurs sondes de
défibrillation et parfois a des sondes de stimulation. En effet, les approches endovasculaires et
chirurgicales peuvent permettre une fonction de stimulation cardiaque additionnelle a I'inverse de
I'approche sous-cutanée exclusive. Le boitier est composé d’une batterie, d’'un condensateur
permettant I'accumulation et la décharge d’énergie pour permettre la défibrillation et d’un

générateur d’impulsions. Il est connecté a une sonde qui possede un systeme de détection des
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arythmies et un systeme de défibrillation que I'on appelle un « coil ». Le coil pouvant accumuler
une charge électrique importante, le vecteur de défibrillation s’effectuera classiquement entre le
boitier et le coil ou entre deux coils, permettant de capturer une masse myocardique suffisante

pour permettre la réduction de I'arythmie ventriculaire.

Il existe aujourd'hui différentes approches d’'implantation d’'un DAI, aussi bien dans la population
adulte que pédiatrique, a savoir les approches endovasculaires, chirurgicales et sous-cutanées

exclusives.

En population adulte, une méta-analyse récente retrouvait un taux des complications liées a
I'implantation d’un DAI (hors chocs inappropriés) de 9,1% pour une durée de suivi de 16 mois (26).
Celles-ci peuvent étre :

- Liées a I'accés veineux et a la loge, incluant majoritairement I’hématome de loge (1,2 a
2,2% de l'ensemble des implantations nécessitent une réintervention), les rares
pneumothorax (surtout par abord sous-clavier dans I|'approche endovasculaire),
I’hémothorax, la thrombose veineuse (26,27)

- Liées a la sonde, représentant la majorité des complications décrites : en moyenne 5,8%,
telles que le déplacement de sonde souvent précoce, la fracture de sonde pouvant étre
responsable de chocs inappropriés, la treés rare perforation myocardique avec
tamponnade (26)

- Infectieuses pour 1,5% des implantations, parmi lesquelles on peut distinguer les
infections de loge et les endocardites sur matériel, nécessitant alors une prise en charge
urgente avec antibiothérapie adaptée et extraction du dispositif. Lors de I'extraction, le

risque de délabrement vasculaire et valvulaire augmente avec I'ancienneté des sondes.

Par ailleurs, la présence d’un DAl expose le patient au risque de chocs inappropriés, qui, en plus
d’avoir de lourdes conséquences psycho-sociales, peuvent étre responsables d’arythmies
ventriculaires par mécanisme de « R sur T » et de I"'usure prématurée de la batterie. Ils surviennent
chez 7 a 13% des patients dans la population adulte pour des durées de suivi prolongées jusqu’a 48

mois (28,29) et peuvent étre en lien avec la surdétection de l'onde T, les arythmies
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supraventriculaires, la détection de parasites extérieurs ou liés a une fracture de sonde. Les

déplacements de sonde peuvent également favoriser la survenue de chocs inappropriés.

1. Particularités en population pédiatrique

Apres avoir présenté brievement les complications majeures liées aux DAI, il est important
d’aborder les spécificités liées a la population pédiatrique, chez qui I'on observe un taux de
complications plus élevé que chez I'adulte, estimé selon les séries jusqu’a 38% pour une durée de
suivi moyenne de 2,3 années (30).

Ainsi, la croissance staturo-pondérale et tout particulierement le pic pubertaire, entraine une
augmentation des contraintes mécaniques sur les sondes de défibrillation, favorisant alors la
survenue de fractures et de déplacements de sondes (30). Ces complications étant a risque de
chocs inappropriés, elles requierent le plus souvent une réintervention. Deux grandes études
ciblant une population mixte pédiatrique et adulte congénitale retrouvent un taux annuel de
fracture de sonde compris entre 5,3 et 6,5% (31,32). Par ailleurs, le déplacement des composants
du systeme peut augmenter le seuil de défibrillation, pouvant conduire a I'inefficacité des chocs
électriques internes pour réduire une arythmie. Ces anomalies de sondes, de méme qu’une
fréquence cardiaque basale plus élevée et qu’une activité physique intense plus fréquente
augmente le risque de détection d’épisodes de tachycardie pouvant étre interprétés a tort comme
des arythmies ventriculaires malignes et donc traités par choc électrique interne. Ainsi, le taux de
chocs inappropriés atteignait des valeurs tres élevées entre 24 et 28% dans de grandes séries
historiqgues majoritairement en population pédiatrique, pour une durée de suivi moyenne comprise
entre 44 et 51 mois (21,22,33).

On observe également un taux de complications infectieuses locales et systémiques plus important
(34,35).

De plus, I'implantation d’un DAI chez I'enfant s’inscrit dans une démarche a trés long terme,
I’exposant tout au long de sa vie a des réinterventions multiples parfois associées a des
complications post-opératoires. Dans |'approche endovasculaire, les thromboses et sténoses
vasculaires iatrogenes peuvent compromettre la mise en place d’'un matériel plus pérenne a I'dge

adulte.
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Enfin, I'impact psychosocial provoqué par la présence d’'un DAI s’exprime au travers de syndromes
anxio-dépressifs, de troubles du sommeil selon des études de qualité de vie (36—38). Celui-ci est
tres marqué chez les enfants et d’autant plus s’il existe des complications post-implantatoires telles
gue la survenue de chocs inappropriés, pouvant mener a une restriction des activités physiques,
pourtant nécessaires au bien-étre et au développement pédiatrique (39). Il faut par ailleurs
souligner I'impact non négligeable des hospitalisations multiples pour changements de boitiers et le

préjudice esthétique lié aux cicatrices et au matériel implanté parfois volumineux.

C. Les différentes approches d’implantation d’un DAI

Les trois différentes approches d’implantation offrent des profils de complications parfois
différentes, par exemple inhérentes au passage endovasculaire des sondes. Le choix entre ces
différentes voies d’abord est bien souvent dicté par I'age et le gabarit du patient, la nécessité d’une
stimulation cardiaque additionnelle, le type de cardiopathie sous-jacente, les contraintes
anatomiques propres a la population pédiatrique ou aux cardiopathies congénitales, mais dépend

aussi de I'expérience locale du centre.

1. Approche endovasculaire

L'implantation d’un DAI par voie endovasculaire ou transveineuse constitue la technique de
référence chez I'adulte. Cette technique non chirurgicale est relativement peu invasive et consiste a
placer une ou plusieurs sondes intracardiaques par abord veineux céphalique, sous-clavier ou
axillaire. Ces sondes peuvent étre vissées ou flottantes et sont connectées au boitier du
défibrillateur, placé dans une loge pré-pectorale ou rétro-pectorale. Cependant, certaines
cardiopathies congénitales complexes telles que les Dérivations Cavo-Pulmonaires Totales ou la
présence d’'un trés petit gabarit peuvent limiter l'utilisation de cette approche en raison de

I’absence d’un abord vasculaire satisfaisant.

Les complications classiquement retrouvées dans cette approche sont représentées par
I’'hématome de loge, le pneumothorax (surtout par abord sous-clavier), le déplacement précoce de

sonde, la thrombose veineuse, le tres rare hémopéricarde sur sonde transfixiante, les fractures de
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sondes, les infections précoces ou tardives telles que I'’endocardite infectieuse sur matériel. Les
contraintes importantes liées a la croissance staturo-pondérale et aux frottements contre la
clavicule exposent I'enfant a un risque de fracture de sonde, dont la survenue est statistiquement
plus importante en cas d’implantation avant I'age de 8 ans (32). Pour limiter ce risque, il a été
proposé la réalisation d’'une boucle dans l'oreillette droite lors de I'implantation afin d’anticiper
I’étirement des sondes. Cependant, cette technique reste débattue en raison du développement
d’adhérences limitant le déroulement de la sonde. Par ailleurs, il peut se développer a long terme
une insuffisance tricuspide secondaire au passage de la sonde ventriculaire et des occlusions
vasculaires. Cependant, alors que les occlusions vasculaires sont tres fréquentes chez les
nourrissons, le sur-risque dans I'ensemble de la population pédiatrique n’est pas démontré (40,41).
Par ailleurs, en présence d'un shunt intra-cardiaque, on note une augmentation du risque
embolique et notamment d’accident vasculaire cérébral ischémique (42). Enfin, les interventions
répétées pouvant exposer l'enfant a des sténoses et thromboses vasculaires, peuvent

compromettre la mise en place d’un matériel plus pérenne a I'age adulte.

Cependant, I'approche endovasculaire permet une fonction additionnelle de stimulation des cavités
cardiaques, parfois nécessaire en cas de BAV (notamment post-opératoire) ou de dysfonction
sinusale iatrogéne sous beta-bloquants ou autres AAR. Par ailleurs, cette approche permet de
recourir aux thérapies anti-tachycardiques (ATP) afin de tenter de limiter le nombre de chocs

délivrés.

Par ailleurs, les systemes endovasculaires ne contre-indiquent pas la réalisation d’une IRM, qu’ils
soient « compatibles » ou non (recommandation de classe | et IIA respectivement, selon les
recommandations de 2021 de I’'ESC au sujet de la stimulation cardiaque) (43). De plus, on peut avoir
recours a I'IRM au cas par cas (recommandation de classe IIB) en présence de sondes
endovasculaires abandonnées, si aucune autre technique d’imagerie ne peut répondre a la

question clinique.
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2. Approche chirurgicale

Les premiers DAI chirurgicaux reposaient sur le positionnement par sternotomie ou thoracotomie,
d’un boitier en loge abdominale et de patchs de défibrillation en position ventriculaire épicardique,
responsables d’'une morbidité majeure avec des péricardites chroniques constrictives et des

médiastinites, favorisant alors le développement d’alternatives (44,45).

Désormais, le boitier du DAI est placé le plus fréquemment en position diaphragmatique ou dans la
loge du muscle grand droit, les sondes de stimulation en position épicardique via une incision sous-
xyphoidienne sans sternotomie. La ou les sondes de défibrillation peuvent alors étre placées en

position sous-cutanée, épicardique ou pleurale.

Les principaux avantages de ces approches sont d’éviter les complications inhérentes au passage
endovasculaire des sondes telles que I'endocardite et de préserver le capital veineux des jeunes
patients. On peut également évoquer un intérét purement pratique chez les nourrissons et chez les
tres jeunes enfants, puisqu’en raison du gabarit, les approches endovasculaires et sous-cutanées
exclusives (S-ICD) sont exclues. Par ailleurs, le boitier n’étant pas visible, le préjudice esthétique lié
au DAl est plus limité. Cependant, les suites post-opératoires sont souvent plus lourdes avec des
risques de tamponnade cardiaque, d’hémothorax ou de difficultés respiratoires. Au long cours, on
observe fréquemment une augmentation du seuil de défibrillation et des seuils de stimulation,
contribuant a altérer la longévité de ce type de systeme par rapport a une implantation

endovasculaire (46).

Contrairement aux systemes transveineux, les systémes chirurgicaux ne sont pas IRM compatibles
et 'on observe un échauffement significatif des sondes épicardiques dans des études in vitro,
atteignant jusqu’a 77°C dans les cas de sondes abandonnées (47). Quelques études
observationnelles récentes ne rapportent pas d’effets indésirables cliniques apres la réalisation
d’IRM dans le cas de sondes épicardiques, parfois méme abandonnées (48), mais le faible effectif

de ces populations ne permet pas d’élaborer des recommandations spécifiques a ce sujet (43).

16



Ll

UNIVERSITE DE NANTES

a) Sonde de défibrillation sous-cutanée

Dans cette approche, la sonde de défibrillation peut étre placée en position extrathoracique, dans
le dos du patient, via une incision sous-axillaire avec tunnellisation (49-51). Le vecteur de
défibrillation est alors situé entre le boitier et le coil sous-cutané extra-thoracique. On peut
également placer deux sondes de défibrillation sous-cutanées en position antérieure et postérieure
afin de s’affranchir du risque de modification du vecteur de défibrillation lié a une éventuelle
migration du boitier (49). Cette approche a pour avantage de ne pas entrainer de risque de
constriction péricardique, mais les sondes utilisées étant détournées de I'utilisation endovasculaire

habituelle sont plus sujettes aux fractures.

b) Sonde de défibrillation épicardique

Cette approche est tres largement utilisée et plusieurs variantes ont été décrites avec une ou deux
sondes, suturées directement sur le péricarde (52,53). Cette approche est associée aux seuils de
défibrillation les plus bas (54) mais est logiquement a risque de lésions coronaires a I'implantation
et de développement d’adhésions péricardiques. Cependant, la quantité de matériel au contact du
péricarde étant limitée a I'extrémité distale du coil, le risque de péricardite chronique constrictive

est donc tres faible (52).

c) Sonde de défibrillation intrapleurale

Dans cette approche, les sondes de défibrillation sont placées en position pleurale, donc en intra-
thoracique, limitant alors les contraintes générées par les mouvements cardiaques. Par ailleurs, le
boitier peut étre lui-méme positionné en intra-thoracique, afin d’optimiser le vecteur de
défibrillation en diminuant la distance boitier-coil, et de limiter les risques traumatiques (55,56).
Cette procédure délicate d’exécution, semble étre associée a un moindre risque de fracture de

sonde par rapport aux approches chirurgicales conventionnelles (56,57).

17



Ll

UNIVERSITE DE NANTES

3. Approche sous-cutanée exclusive (S-ICD)

L’approche sous-cutanée exclusive extra-thoracique (S-ICD) est la modalité de défibrillation la plus
récente, constituée d’un boitier positionné dans une loge sous-cutanée axillaire gauche au niveau
de la cinquieme cOte et d’'une sonde de défibrillation sous-cutanée habituellement parasternale
gauche, tunnelisée jusqu’au boitier. Il est a noter que dans certaines cardiopathies congénitales, on
peut préférer un positionnement de sonde en parasternal droit. La sonde est constituée de deux
électrodes de détection et d’un coil de défibrillation, le vecteur de défibrillation étant localisé entre
le coil et le boitier. L'implantation est simplifiée et les contraintes exercées sur la sonde, plus rigide,

sont moindres en raison de |'absence d’impact des mouvements cardiaques sur celle-ci.

Cette technique a pour avantages majeurs de pouvoir s’affranchir des complications liées aux voies
endovasculaires et chirurgicales, de préserver le capital veineux et de faciliter I'extraction du
matériel, mais ne permet en revanche aucune stimulation cardiaque additionnelle ou
antitachycardique. Par ailleurs, cette approche ne peut étre retenue pour I'ensemble des patients,
qui doivent présenter un ratio adapté entre le QRS et I'onde T, évalué dans 3 vecteurs différents et
dans au moins deux positions différentes afin de limiter les risques de chocs inappropriés par sur-
détection de I'onde T. Pas moins de 26% des patients pédiatriques présentent un ratio inadapté, un

allongement majeur du QTc ou des QRS empéchant alors le recours a cette approche (58).

Enfin, le boitier encore trés volumineux peut limiter l'utilisation de cette approche dans les
populations pédiatriques les plus jeunes, en raison du risque d’extériorisation du boitier favorisant
les infections locales, et du préjudice esthétique (59). Cette approche est alors classiquement
réservée a 'enfant de plus de 30-35kgs et avec un IMC > 20kg/m? (59-61), méme si certains travaux
démontrent la faisabilité de I'implantation chez de plus petits gabarits ; a partir de 19-20kgs, avec
une implantation plus profonde du boitier en intermusculaire (entre le dentelé antérieur et le grand

dorsal) (62,63).
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D. Objectifs de I'étude

Les modalités d’'implantation d’un DAI dans la population pédiatrique sont donc toujours tres
discutées sur les plans morphologiques (données anthropométriques), physiologiques (croissance)
et anatomiques (20 % de cardiopathies congénitales en moyenne), en raison des fréquentes

complications médicales et psychosociales sur le long terme.

En I'absence de grandes séries comparant spécifiquement dans la population pédiatrique les

différentes modalités de défibrillation, la technique d’implantation la plus sdre reste débattue.

Le premier objectif du registre IChilDren est de réaliser un état des lieux de I'implantation des DAl
en population pédiatrique en France au cours des 15 dernieres années, a partir du recueil des

données implantatoires et de suivi des plus grands centres francais.

Le deuxieme objectif est de tenter de déterminer la technique d'implantation la plus s(re, en

évaluant le taux de complications et I'efficacité de défibrillation.
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Il. Matériel et Méthodes :

A. Constitution de la population d’étude

Pour conduire cette étude, nous avons contacté I’'ensemble des centres frangais implanteurs de DAI
chez I'enfant, via le réseau francais de rythmologie des cardiopathies congénitales. Par ailleurs,
nous avons complété notre population de DAl sous-cutanés par l'intermédiaire de la cohorte
HONEST menée par le Pr Eloi Marijon de ’APHP, s’intéressant a I’ensemble de la population de DAI

sous-cutanés (adulte et pédiatrique).

Les critéres d’inclusion sont :

- Un age de 16 ans ou moins lors de la primo-implantation d’un DAl (en prévention
primaire ou secondaire)
- Une primo-implantation ultérieure a 2005

- Un suivi post-implantation supérieur a 1 an

Le choix de n’inclure que des patients récemment implantés d’un DAI (aprés 2005) est motivé par
un soucis d’extrapolabilité des résultats a la population actuelle, en raison des progrés techniques

et de programmation des DAI.

B. Données cliniques

Les données ont été recueillies a partir des dossiers médicaux des patients, comprenant comptes
rendus de consultations cardiologiques avec interrogation systématique des DAI, comptes rendus
opératoires et d’hospitalisation. L’'ensemble des données a été stocké informatiquement sous la

forme d’eCRF hébergés par la plateforme Ennov Clinical.

Nous avons recueilli :

- Les données anthropométriques (age, sexe, taille, poids, IMC)
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Les données cliniques principales: syncopes, mort subite personnelle ou familiale,
indication de stimulation cardiaque initiale, indication d’implantation du DAI en
prévention primaire ou secondaire de la mort subite (la prévention secondaire étant
définie par la survenue d’une mort subite sur rythme choquable ou d’une tachycardie
ventriculaire soutenue)

Le type de cardiopathie motivant I'implantation du DAI, dont les étiologies sont
regroupées en : arythmies cardiaques héréditaires, cardiomyopathie hypertrophique,
cardiomyopathie dilatée, cardiomyopathies arythmogenes, cardiopathies congénitales,
et autres cardiopathies

Les données implantatoires telles que la date de I'implantation, le type et le modéle du
boitier de DAI, des sondes de défibrillation, leur positionnement et I'abord employé, la
localisation de la loge du boitier ainsi que la survenue de complications précoces
(définies comme survenant dans les 30 jours suivant I'implantation du DAI), regroupées
en plusieurs catégories: épanchement pleural, épanchement péricardique
hémodynamiquement significatif ou ayant nécessité une reprise au bloc opératoire,
déplacement de sonde, hématome de loge, infection de loge, difficulté respiratoire.

o A noter: I'épanchement pleural comprend les causes liquidiennes et gazeuses
(hémothorax et pneumothorax). Les difficultés respiratoires comprennent
également les pneumopathies infectieuses post-opératoires.

Les événements du suivi tels que la survenue de chocs appropriés ou inappropriés ainsi
gue leur cause supposée, de complications tardives (définies comme survenant 30 jours
apres l'implantation du DAI), telles que linfection de matériel, la fracture ou le
dysfonctionnement de sonde, le déplacement de sonde, le dysfonctionnement de
boitier.

Les stratégies thérapeutiques telles que le recours aux AAR, aux bétabloquants, aux
ablations d’arythmies supraventriculaires ou ventriculaires, la nécessité d’une

transplantation cardiaque.
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Le premier critére de jugement principal (CJP1) composite de cette étude étudie la survenue d’un
dysfonctionnement de sonde ou d’une infection de matériel. Sous [I'appellation
« dysfonctionnement de sonde », nous regroupons les fractures de sonde, les chocs électriques
internes inefficaces et les dysfonctionnements ou déplacements de sonde ayant nécessité une

réintervention.

Le deuxiéme critére de jugement principal (CJP2) composite de cette étude associe a la survenue

du premier critere de jugement, la survenue de chocs inappropriés.
Les criteres de jugement secondaire sont les taux de chocs appropriés et inappropriés.

Nous cherchons ici a comparer la survenue de ces critéres de jugement en fonction des différentes

approches de défibrillation (endovasculaire, chirurgicale, sous-cutanée S-ICD).

Etant donné la grande disparité de gabarit et de croissance dans I'ensemble de la population
pédiatrique (les sondes d’un enfant implanté a 15 ans n’étant pas soumises aux mémes contraintes
que celles d’un enfant implanté a 9 ans), nous avons choisi de diviser notre population en fonction
de I'age a I'implantation du DAI selon les données des études physiologiques de Tanner, qui placent

en moyenne le pic de croissance chez le gar¢on a 13,5 ans et chez la fille a 11,5 ans (64,65).

Ainsi, nous définissons un premier groupe d’enfants agés de moins de 8 ans a I'implantation dans
lequel seules les approches chirurgicales ou endovasculaires sont classiquement utilisées en raison
du petit gabarit. Puis, nous définissons un groupe implanté avant le pic de croissance, constitué des
garcons agés de 8 a 13 ans et des filles de 8 a 11 ans et enfin un groupe implanté apres le pic
croissance constitué des garcons agés de plus de 13 ans et des filles agées de plus de 11 ans lors de

I'implantation.

Par ailleurs, le cas échéant, les patients étaient censurés a la date de la transplantation cardiaque.
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C. Analyse statistique :

Les caractéristiques socio-démographiques pré-implantatoires ont été comparées selon le groupe
d’age et le type de DAI avec des t-tests pour les variables quantitatives et des tests du Chi2 ou de
Fisher exact pour les variables qualitatives. Les variables quantitatives sont présentées avec leur
moyenne +/- écart-type ou leur médiane [25°™;75°™] et les variables qualitatives avec effectif et
pourcentage. Le critere de jugement principal est I'analyse du délai avant survenue d’une
complication tardive (infection de matériel, dysfonctionnement de sonde +/- choc inapproprié)
apres implantation. Les critéres secondaires sont les complications précoces, les chocs appropriés,
les chocs inappropriés. L'estimateur de Kaplan Meier est utilisé pour évaluer les délais avant
survenue d’un événement (survie sans événement). Les tests du Log-Rank et de Wald permettent
de comparer ces survies. Des modeéles de régression de Cox (avec hazard ratio et intervalle de
confiance a 95%) ont été utilisés pour identifier les facteurs associés a la survenue de ces
évenements durant le suivi. Aucune imputation sur les données manquantes n’a été faite. Une p-

value <5% est considérée comme significative. Les données ont été analysées avec le logiciel SAS

(SAS Institute Inc version 9.4, Cary, NC, USA).
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IV. Résultats :

Au total, 306 patients implantés entre février 2005 et février 2021 dans 19 centres frangais ont été
inclus dans le registre iChilDren. La répartition du nombre de patients implantés par centre est

présentée dans la figure 1.

Répartition des 306 patients inclus " CHU Paris Hopitsl Necker

= CHU Lille

1% 1%
2% 2% 1% )

= CHU Nantes

CHU Marseille

= CHU Bordeaux

= CHU Strasbourg

® CHU Nancy

* CHU Toulouse

= Paris autres centres

* CHU Tours

* CHU Montpellier

= CHU Rennes

" Autres

* CHU Clermont-Ferrand

* CHU Dijon

CHU Rouen

Figure 1 : Répartition des 306 patients inclus dans le registre iChildren. La Iégende fait apparaitre
les centres par ordre décroissant de contribution a I’étude. Les centres regroupés dans « autres »
correspondent aux CHU de Saint-Etienne, Lyon, Grenoble et Brest pour un total de 6 patients.

A. Analyse en fonction des groupes d’age

1. Données pré-implantatoires et implantatoires

Le tableau 1 présente les principales données pré-implantatoires et implantatoires de notre
population en fonction des trois groupes d’age détaillés dans la méthodologie : enfants de moins de

8 ans (YC), enfants implantés avant le pic de croissance (BGP) et aprés le pic de croissance (AGP).
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AGP BGP YC Total
N=180 N=100 N=26 N=306
Age en années 14.7+/-1.2 10.8+/-1.7 5.5+/-1.7 12.6+/-3.2
Sexe masculin 91 (51%) 81 (81%) 16 (62%) 188 (61%)
Poids en kg 52.9+/-15.7 | 41.1+/-15.7 23.4+/-8.7 45.8+/-17.7
Taille en cm 162.9+/-11.8 | 145.4+/-15.5 | 115.6+/-18.4 | 152.2+/-20.1
IMC 19.9+/-4.2 19.2+/-5.2 17.1+/-2.5 19.4+/-4.5
Cardiopathie CMH 63 (35%) 36 (36%) 9 (35%) 108 (35%)
CMD 15 (8%) 3 (3%) 1(4%) 19 (6%)
Cardiopathies congénitales 11 (6%) 11 (11%) 1 (4%) 23 (8%)
Cardiopathies arythmogénes 15 (8%) 4 (4%) 2 (8%) 21 (7%)
Arythmies cardiaques 65 (36%) 42 (42%) 10 (38%) | 117 (38%)
héréditaires
Autres 11 (6%) 4 (4%) 3 (12%) 18 (6%)
FEVG en % 57.8+/-13.4 61.7+/-9.7 61.0+/-15.1 | 59.3+/-12.7
Implantation en prévention Primaire 76 (42%) 37 (37%) 8 (31%) 121 (40%)
Secondaire 104 (58%) 63 (63%) 18 (69%) 185 (60%)
Syncope 46 (31%) 29 (31%) 8 (31%) 83 (31%)
Mort subite 81 (45%) 47 (47%) 13 (50%) 141 (46%)
Mort subite familiale 35 (24%) 19 (20%) 2 (8%) 56 (21%)
Indication de pacing initial 14 (8%) 16 (16%) 1 (4%) 31 (10%)
Année d'implantation 2015 2014 2014 2014
[2011;2017] | [2011;2016] | [2011;2017] | [2011;2017]
Type DAI Sous-cutané (S-1CD) 72 (40%) 15 (15%) 0 87 (28%)
Endovasculaire 68 (38%) 32 (32%) 3(12%) 103 (34%)
Chirurgical 40 (22%) 53 (53%) 23 (88%) 116 (38%)
Veine utilisée si endovasculaire Sous claviére 34 (61%) 14 (50%) 2 (67%) 50 (57%)
Céphalique 22 (39%) 12 (43%) 0 34 (39%)
Les deux 0 (0%) 2 (7%) 1(33%) 3 (3%)
Loge boitier si endovasculaire Prépectorale 25 (39%) 14 (44%) 0 39 (40%)
Rétropectorale 39 (61%) 18 (56%) 2 (100%) 59 (60%)
Position du coil si DAI chirurgical Epicardique 20 (53%) 27 (53%) 13 (57%) 60 (54%)
Pleurale 11 (29%) 16 (31%) 9 (39%) 36 (32%)
Sous-cutanée 7 (18%) 8 (16%) 1 (4%) 16 (14%)

Tableau 1 : Données pré-implantatoires et implantatoires présentées en fonction des 3 groupes

d’age AGP, BGP, YC. Les variables quantitatives sont exprimées sous la forme de Moy # ET en dehors de I'année
d'implantation, exprimée en Méd [Q1,;Q3].
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Les groupes d’enfants les plus agés au moment de I'implantation sont les plus représentés avec 180
patients pour le groupe AGP, 100 patients pour le groupe BGP et enfin 26 patients pour le groupe le
plus jeune YC. L’age moyen a I'implantation est de 12,6 ans avec un minimum d’un an et 61% des

patients sont de sexe masculin.

La majorité de la population implantée est porteuse d’une cardiomyopathie structurelle, au
premier rang desquelles figurent les CMH, représentant la premiéere cardiopathie implantée (n=108,
35%), suivies des CA (n=21, 7%), des CMD (n=19, 6%) et des rares cardiomyopathies restrictives
(n=1) et non compaction du ventricule gauche (n=1). Parmi les CMH chez qui I'analyse génétique a
été réalisée, on retrouve principalement des mutations dans les génes MYH7 et MYBPC3 (20 et 12

patients respectivement).

La proportion des patients porteurs d’arythmies cardiaques héréditaires est de 38% (n=117). Parmi
celles-ci, on retrouve 37 LQTS (32%), 34 IVF (29%), 22 CPVT (19%), 17 BrS (15%), 7 ERS (6%). Le
sous-type des LQTS n’est connu que pour 24 patients, mais il est quand méme intéressant de noter
la faible représentation du type 1 dans ce registre rapporté a la fréquence importante de celui-ci
dans la population générale des LQTS (6 patients seulement contre 12 et 4 pour les LQTS type 2 et
type 3 respectivement). Cela est probablement expliqué par I'excellente réponse au traitement
beta-bloqueur et par le meilleur pronostic des événements rythmiques dans cette forme. Par

ailleurs, on retrouve un syndrome de Jervell Lange Nielsen et un LQTS type 8.

Les cardiopathies congénitales représentent 8% du total des patients implantés (n=23), parmi
lesquelles on retrouve majoritairement des malformations conotroncales : 4 atrésies pulmonaires a
septum ouvert, 4 tétralogies de Fallot, 2 troncs artériels communs. On retrouve par ailleurs 3
transpositions des gros vaisseaux, un canal atrio-ventriculaire complet, une communication
interventriculaire, une hypoplasie du ventricule droit, un syndrome de Noonan et un syndrome de

Shone.

Enfin, les « autres » cardiopathies sont majoritairement représentées par des myocardites (n=5),
des syndromes du prolapsus mitral arythmique (n=2) et des cas isolés (n=1) de spasme coronaire,

cardiomyopathie restrictive, « non étiquetée », non compaction du ventricule gauche, maladie

26



Ll

UNIVERSITE DE NANTES

mitochondriale, lipome intracardiaque, cardiomyopathie histiocytoide, hypotonique, ANOCOR non

pontable et une « anomalie » de I'élastine.

On peut noter que les proportions des différentes cardiopathies implantées different peu entre les

différents groupes d’age.

L'implantation d’un DAI est majoritairement réalisée en prévention secondaire (n=185 soit 60% de
I'effectif), essentiellement aprés un arrét cardiaque récupéré (dans 76% de ces cas). Les arythmies
cardiaques héréditaires et les cardiopathies congénitales sont par ailleurs les types de cardiopathies
les plus fréquemment implantés en prévention secondaire (dans 78% et 87% des cas
respectivement). En revanche, I'implantation d’un DAI est le plus souvent réalisée en prévention

primaire dans la CMH (dans 67% des cas).

La nécessité d’une stimulation cardiaque additionnelle est assez rare (10% des cas), offrant alors le

plus souvent une grande latitude dans le choix du dispositif a implanter.

Sur 'ensemble de notre cohorte, 87 patients (28%) ont été implantés par approche sous-cutanée
exclusive (S-ICD), 103 par approche endovasculaire (34%) et enfin 116 par voie chirurgicale (38%).
On retrouve une augmentation de la part des S-ICD dans les groupes d’age les plus avancés au
moment de lI'implantation du DAI, au détriment des approches chirurgicales, qui sont les plus
employées chez les plus jeunes. Aussi, chez les enfants de moins de 8 ans, aucune implantation de

S-ICD n’a été réalisée en raison du gabarit.

Dans I'approche endovasculaire, la veine sous-claviére est la plus utilisée (57% de maniére isolée) et
le boitier est le plus souvent placé en position rétropectorale (60%). De maniére anecdotique, 3
jeunes patients de petit gabarit ont une sonde endovasculaire sous-claviere tunnelisée jusqu’a un

boitier placé dans la loge des grands droits.

Chez les patients implantés d’un DAI chirurgical, le boitier est le plus souvent positionné dans la
loge diaphragmatique (n=89 soit 82%) et plus rarement dans la loge des grands droits (n=20 soit
18%). Le positionnement des coils est le plus souvent épicardique (54%), puis pleural dans 32% des

cas et enfin sous-cutané chez 14% des patients.
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2. Complications précoces post-implantatoires

Le taux de patients ayant présenté une complication précoce est de 11% (n=32), statistiquement
plus élevé dans le groupe BGP (p=0,0230) et est marqué par la prépondérance des épanchements
pleuraux gazeux ou liquidiens (n=13 soit 4%). On peut noter que seuls 7 patients victimes d’un
épanchement pleural ont nécessité un drainage interventionnel, les autres ayant été traités par une

surveillance rapprochée.

Le tableau 2 présente les complications précoces (dans les 30 jours post-implantation du DAI).

AGP BGP YC Total
N=180 N=100 N=26 N=306
Complications 12 (7%) 18 (18%)* 2 (8%) 32 (11%)
précoces
Epanchement pleural 3 (2%) 8 (8%) 2 (8%) 13 (4%)
Epanchement 2 (1%) 0 0 2 (1%)
péricardique
Déplacement de 1(1%) 1(1%) 0 2 (1%)
sonde
Hématome de loge 1(1%) 2 (2%) 0 3(1%)
Infection de loge 1(1%) 1(1%) 0 2 (1%)
Difficulté respiratoire 2 (1%) 5 (5%) 0 7 (2%)
Autre complication 2 (1%) 1(1%) 0 3 (1%)

Tableau 2 : Complications précoces post-implantatoires. « L’épanchement péricardique » est défini comme

un épanchement hémodynamiquement significatif ou repris au bloc opératoire. « La difficulté respiratoire » comprend

également les pneumopathies infectieuses post-opératoires. « L’épanchement pleural » comprend I’hémothorax et le
pneumothorax. * : p = 0,0230 avec p < 0,05 comme seuil statistique de significativité.

Le groupe des « autres complications » est représenté par: la dysfonction d’un boitier de DAI
endovasculaire avec sur détection de I'onde T ayant nécessité le changement de celui-ci a 2 jours
de la primo-implantation (groupe AGP), une endocardite post-opératoire sans identification
bactériologique (groupe AGP), une reprise pour changement de coil en raison d’'une impédance

élevée (groupe BGP).
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3. Suivi

La durée du suivi moyen de notre population d’étude est de 5,47 années, sans différence
significative entre les différents groupes. On retrouve logiquement un recours important aux beta-
bloqueurs chez 77% de I'effectif (principalement le Bisoprolol et le Nadolol) et une utilisation plus
limitée des autres AAR, chez seulement 14% des patients (principalement I’Amiodarone). Le recours
a I'ablation d’arythmies et a la transplantation cardiaque est assez peu fréquent, chez 8 et 12% des
patients respectivement. On déplore 9 déces (3% de la population). Trois déces sont survenus au
décours immédiat d’une transplantation cardiaque, trois suite a un choc cardiogénique (dont un en
post-opératoire d’une chirurgie de Konno), deux en raison d’un orage rythmique réfractaire, un en

raison de |’évolution d’un sarcome ventriculaire droit.

Trente pourcents de la population est victime de chocs appropriés durant le suivi, avec un délai de
survenue médian de 1,4 années par rapport a la date de primo-implantation. Seuls 14% d’entre eux
surviennent dans un contexte d’orage rythmique.

On observe la survenue de chocs inappropriés chez 11% de la population, avec une médiane de
survenue de 1,5 années post-implantation et majoritairement en lien avec des épisodes de
tachycardie supraventriculaire chez 58% des patients, plus rarement liés a la surdétection de I'onde
T (24%), aux fractures de sondes (12%) et a des parasites (6%). Dans la plupart des cas, le choc est
unique, mais trois patients ont subi plus de 3 chocs : (5, 16 et 17) dans un contexte de fracture de
sonde.

On ne retrouve pas de différence statistiquement significative de survenue de chocs appropriés ou

inappropriés entre les groupes d’age.

4, Complications tardives post-implantatoires

Le nombre de patients ayant présenté au moins une complication tardive s'éleve a 64 (21% de la
population), avec une prédominance de fractures de sonde (n=38) et d'infections (n=12). Les
déplacements de sonde ayant nécessité une reprise opératoire (n=7) et les chocs inefficaces (n=3)
demeurent moins fréquents. Les dges moyens de survenue de la premiére complication dans

chacun des groupes sont de 7,8 ans, 13,8 ans et 18,8 ans (respectivement groupes YC, BGP, AGP),
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avec une moyenne de 15,4 ans pour 'ensemble de la population. On observe une augmentation
statistiquement significative du risque de fracture de sonde et plus généralement de complications
tardives en lien avec un dysfonctionnement de sonde dans les groupes d’age les plus jeunes a
I'implantation : YC et BGP par rapport aux AGP. En revanche, le risque de survenue d’une infection

de matériel ne semble pas différer entre les différents groupes.

Le tableau 3 présente les données principales du suivi et de la survenue des complications tardives,

soit au-dela de 30 jours post-implantation.
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AGP BGP YC Total p-value
N=180 N=100 N=26 N=306
D“ré:::é:’si"i en Moy+/-ET 5.46+/-3.72 | 5.66+/-3.99 | 4.82+/-3.43 | 5.47+/-3.78 | 0.7287
Méd[Q1;Q3] 4.70[20.]60,7.8 4.85[25.]50,7.8 4.30[22.]90,7.1 4.70[20.]50,7.7
Thérapeutique AAR 21 (15%) 10 (11%) 5 (19%) 36 (14%) 0.4294
Beta-bloquants 107 (75%) 74 (80%) 22 (85%) 203 (77%) | 0.4563
Ablation d'arythmies 13 (9%) 8 (8%) 1 (4%) 22 (8%) 0.8458
Déces 4 (2%) 2 (2%) 3 (12%) 9 (3%) 0.0480
Greffe cardiaque 24 (13%) 9 (9%) 3(12%) 36 (12%)
Complications Total 30 (17%) 26 (26%) 8 (31%) 64 (21%) | 0.0479
tardives
Infection de matériel 7 (4%) 4 (4%) 1 (4%) 12 (4%) 0.9989
Déplacement de sonde 0 6 (6%) 1 (4%) 7 (2%)
Fracture de sonde 15 (8%) 16 (16%) 7 (27%) 38 (12%) 0.01
Choc inefficace 2 (1%) 0 1 (4%) 3 (1%)
Autre complication 8 (4%) 3(3%) 0 11 (4%)
Fracture ou
dséopn':‘;e::‘e:;o‘ie 16 (9%) 20 (20%) 8 (31%) 44 (14%) | 0.0013
inefficace
Réintervention 43 (24%) 37 (37%) 9 (35%) 89 (29%)
Choc approprié 54 (30%) 27 (27%) 10 (38%) 91 (30%) 0.3222
Nombre méd[Q1;Q3] 2.0[1.0;3.0] 2.0[1.0;4.0] 2.5[1.0;5.0] 2.0[1.0;3.0]
Orage rythmique 5(11%) 8 (30%) 0 13 (14%)
Zilr?;::;‘;g’fg;z:? 1.6[0.7;3.2] | 1.0[0.1;2.1] | 2.4[0.53.7] | 1.4[0.5;3.4]

Choc inapproprié 17 (9%) 16 (16%) 1 (4%) 34 (11%) 0.1502
Nombre méd[Q1;Q3] 1.0[1.0;2.0] 1.0[1.0;2.0] 1.0[1.0;1.0] 1.0[1.0;2.0]
Zilr?;::;‘;g’fg;z:? 0.9[0.2;3.4] | 1.6[0.7;5.3] | 1.6[1.6;1.6] | 1.5[0.3;3.8]

c?nuaS:p?‘:::‘e?c Fracture de sonde 1(6%) 3 (20%) 0 4 (12%)
Sup::szx;::sires 10 (59%) 8 (53%) 1(100%) 19 (58%)

Parasites 1(6%) 1(7%) 0 2 (6%)

Surdétection de I'onde T 5(29%) 3 (20%) 0 8 (24%)

Tableau 3 : Suivi post-implantatoire et complications tardives (>30 jours post-implantation) Seuil
statistique de significativité : p < 0,05.

Les « autres » complications regroupent cinq dysfonctions de boitier, deux usures prématurées de

la batterie, une migration de boitier ayant nécessité une réintervention, une douleur chronique
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invalidante liée au boitier, la nécessité d’une atrialisation chirurgicale en raison d’une bradycardie
sous nadolol chez un patient implanté en endovasculaire présentant une occlusion veineuse et
enfin un arrét cardiaque iatrogene récupéré par mécanisme de « R sur T » secondaire a des chocs

inappropriés.

Enfin, les résultats des criteres de jugement principaux en fonction des groupes d’age sont
présentés dans le tableau 4. Ainsi, sur une durée de suivi moyenne de 5,47 années, le taux de
survenue d’une infection de matériel ou d’un dysfonctionnement de sonde s’éleve a 18%, avec un
risque statistiguement plus élevé dans les groupes YC et BGP par rapport au groupe AGP. Lorsque
I’on ajoute a ce critére composite la survenue de chocs inappropriés, la tendance entre les groupes

reste la méme, avec un taux de survenue de 24%.

AGP BGP YC Total p-value
N=180 N=100 N=26 N=306
cJP1 22 (12%) 24 (24%) 8 (31%) 54 (18%) 0.0052
Délai Méd[Q1;Q3] 2.5[1.9;8.3] 3.2[1.1;5.7] 2.3[0.4;5.1] 2.6[1.4;5.7]
cIp2 34 (19%) 31 (31%) 9 (35%) 74 (24%) 0.0206
Délai Méd[Q1;Q3] 2.2[0.3;3.8] 1.6[0.4;3.9] 2.1[0.6;4.7] 2.1[0.4;3.9]

Tableau 4 : Criteres de jugement principaux en fonction des groupes d’age. Le CJP1 est un critére

composite associant la survenue d’une infection de matériel ou d’un dysfonctionnement de sonde. Le CJP2 est un critere
composite associant la survenue du CJP1 ou de chocs inappropriés. Seuil statistique de significativité : p < 0,05. Les
analyses statistiques sont réalisées ici sans ajustement.
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B. Comparaison des différentes approches de défibrillation

Le tableau 5 présente les principales données pré-implantatoires en fonction de la modalité de
défibrillation utilisée. Les enfants implantés d’un DAI chirurgical sont les plus jeunes avec une
moyenne de 10,7 ans contre 13,2 ans pour les DAl endovasculaires et 14,6 ans pour les S-ICD, avec
une différence statistiquement significative. Logiquement, les données anthropométriques telles
que la taille, le poids et I'lMC suivent la méme tendance.

Les implantations de DAI chirurgical sont plus volontiers réalisées en prévention primaire (n=61 soit
53%), régulierement dans le méme temps qu’une chirurgie cardiaque structurelle notamment pour
les CMH (chirurgies de Konno modifié et de Morrow). Cela est bien illustré par la plus grande part
de CMH dans le groupe chirurgical que dans le groupe endovasculaire.

Les patients porteurs d’un DAI endovasculaire sont ceux qui statistiquement ont la FEVG la plus
basse (52.8% contre 61.1% et 61.7%), avec une sous-représentation de CMH dans ce groupe (23%
contre 30% et 47%) au profit des CMD (47% contre 11% et 42%).

Les implantations de S-ICD sont les plus récentes au vu de la chronologie du développement de
cette technique avec une durée de suivi moyenne de 3.3 années contre 7.4 et 5.3 années pour les

approches endovasculaires et chirurgicales respectivement.
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S-ICD Endovasculaire Chirurgical
p-value
N=87 N=103 N=116
Age en années 14.6+/-1.8 13.2+/-2.7 10.7+/-3.3 <0.0001
Groupe d'age YC 0 3 (3%) 23 (20%) <0.0001
BGP 15 (17%) 32 (31%) 53 (46%)
AGP 72 (83%) 68 (66%) 40 (34%)

Sexe masculin 56 (64%) 62 (60%) 70 (60%) 0.8021
Poids en kg 57.8+/-17.8 48.3+/-15.3 38.1+/-15.7 <0.0001
Taille en cm 164.3+/-13.2 156.1+/-17.4 143.2+/-20.8 <0.0001

IMC 21.0+/-4.9 19.8+/-4.7 18.3+/-4.0 0.0011

Cardiopathie CMH 32 (30%) 25 (23%) 51 (47%) 0.0118

CMD 2 (11%) 9 (47%) 8 (42%)
Cardiopathi
ardiopathies 6 (26%) 9 (39%) 8 (35%)
congénitales
Cardiopathi
ardiopatnies 6 (29%) 12 (57%) 3 (14%)
arythmogeénes
Arythmies cardiaques
A 37 (32%) 42 (36%) 38 (32%)
héréditaires
Autres 4 (22%) 6 (33%) 8 (44%)
FEVG en % 61.1+/-10.5 52.8+/-15.7 61.7+/-10.9 <0.0001
Indication de pacing 0 12 (12%) 18 (16%) 0.0029
initial
Implantation en Primaire 27 (31%) 33 (32%) 61 (53%) 0.0013
prévention
Secondaire 60 (69%) 70 (68%) 55 (47%)
Syncope 16 (30%) 31 (32%) 36 (32%) 0.9617
Mort subite 46 (53%) 54 (53%) 41 (35%) 0.0116
Mort subite familiale 11 (22%) 20 (20%) 25 (22%) 0.9449
Année d'implantation 2016.8+/-1.7 2010.8+/-4.1 2014.1+/-3.3 <0.0001
Durée du suivien 3.3+/-1.7 7.4+/-4.5 5.3+/-3.3 <0.0001

années

Tableau 5 : Présentation et comparaison des données pré-implantatoires en fonction de la modalité

de défibrillation. Les variables quantitatives sont exprimées sous la forme de moyenne +/- écart type. Seuil
statistique de significativité : p < 0,05.

La figure 2 présente graphiquement la répartition des ages des patients a l'implantation, en

fonction des trois approches de défibrillation.
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Figure 2 : Représentation graphique de la répartition des ages a I'implantation en fonction des
modalités de défibrillation.

L'approche chirurgicale est la plus pourvoyeuse de complications précoces avec un taux de 17%
contre 6% pour les approches endovasculaires et sous-cutanées, avec une différence
statistiquement significative (p 0.0029). Cependant, trois patients du groupe chirurgical ayant
présenté une complication péri-opératoire ont subi dans le méme temps opératoire une chirugie de
Konno modifié. Par ailleurs, les deux patients du groupe S-ICD ayant présenté un épanchement
pleural post-opératoire, ont subi une procédure alternative avec un positionnement
intrathoracique du boitier S-ICD par une thoracotomie gauche dans le 4°™ espace intercostal, avec
confection d’une poche en Goretex. Ces deux patients présentaient un poids particulierement

faible a I'implantation : 27 et 28kgs. Les « autres complications » sont réparties entre les groupes
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endovasculaire et chirurgical : la dysfonction de boitier avec surdétection de l'onde T ayant
nécessité le remplacement du boitier est survenue dans le groupe endovasculaire, alors que
I’endocardite post-opératoire et la reprise pour changement de coil du fait d’'une impédance élevée

sont survenues dans le groupe chirurgical.

Le tableau 6 présente les complications post-implantatoires précoces en fonction de I'approche de

défibrillation utilisée.

S-ICD Endovasculaire | Chirurgical Total
p-value
N=87 N=103 N=116 N=306
C licati N
ompiications a 5 (6%) 6 (6%) 20 (17%) 31 (10%) 0.0029
I'implantation
Epanchement pleural 2 (2%) 1(1%) 10 (9%) 13 (4%)
Epanchement péricardique 0 1(1%) 1(1%) 2 (1%)
Déplacement de sonde 0 2 (2%) 0 2 (1%)
Hématome de loge 2 (2%) 1(1%) 0 3 (1%)
Infection de loge 0 1(1%) 1(1%) 2 (1%)
Difficulté respiratoire 1(1%) 0 6 (5%) 7 (2%)
Autres complications 0 1(1%) 2 (2%) 3 (1%)

Tableau 6 : Complications précoces post-implantation. « L’épanchement péricardique » est défini comme un
épanchement hémodynamiquement significatif ou repris au bloc opératoire. « La difficulté respiratoire » comprend
également les pneumopathies infectieuses post-opératoires. « L’épanchement pleural » comprend I’hémothorax et le
pneumothorax. Seuil statistique de significativité : p < 0,05.

On ne retrouve pas de différence statistiquement significative de recours aux AAR, aux beta-
bloquants ou aux procédures d’ablation d’arythmies entre les différents groupes d’implantation.
Les déces se répartissent ne maniere similaire entre les groupes endovasculaire et chirurgical et
aucun n’est a déplorer dans le groupe S-ICD. On retrouve un surrisque de complications tardives
dans le groupe chirurgical avec une fréquence de survenue de 29% soit 5.5%/année, contre 21%
soit 2.8%/année dans le groupe endovasculaire et enfin 9% soit 2.7%/année dans le groupe S-ICD.
Parmi ces complications, les fractures de sonde surviennent plus fréquemment dans le groupe
chirurgical avec une différence statistiquement significative et I'on ne retrouve pas de différence de

survenue d’une infection de matériel en fonction des différentes modalités de défibrillation. Il est
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important de noter qu’aucune fracture ou déplacement de sonde n’est a déplorer dans le groupe S-

ICD.

Enfin, les « autres complications » sont majoritaires dans le groupe S-ICD et sont représentées par
la survenue de trois dysfonctions de boitier, deux usures prématurées de la batterie et une douleur
chronique invalidante liée au boitier. Dans le groupe endovasculaire, on note une dysfonction de
boitier, une migration de boitier ayant nécessité une réintervention ainsi que I'atrialisation
chirurgicale en raison d’une bradycardie sous nadolol. Enfin, dans le groupe chirurgical, on retrouve
une dysfonction de boitier ainsi qu’un arrét-cardio respiratoire sur chocs inappropriés. L’age moyen
de survenue de la premiére complication est plus tardif dans le groupe endovasculaire a 18.8 ans,
contre 13 ans pour le groupe chirurgical et 16 ans pour le groupe S-ICD.

Enfin, on ne retrouve pas de différence statistiquement significative de survenue de chocs
appropriés ou inappropriés en fonction des différentes approches de défibrillation. On peut
cependant noter I'imputabilité majeure de la surdétection de I'onde T dans les chocs inappropriés
en lien avec un S-ICD (72%) alors que dans les approches chirurgicale et endovasculaire, les
épisodes de TSV représentent de loin la premiére cause.

Les patients ayant présenté un choc approprié sont majoritairement implantés en prévention
secondaire (p=0,0030), ont plus rarement une indication de stimulation cardiaque initiale
(p=0,0268) et sont plus rarement porteurs d’arythmies cardiaques héréditaires. La forte efficacité
anti-arythmogene du traitement beta-bloquant dans les populations de LQTS et CPVT pourrait
expliquer ce dernier point.

On ne retrouve cependant aucun facteur statistiquement associé a la survenue de chocs
inappropriés.

Le tableau 7 présente les données de suivi et les complications tardives post-implantatoires en
fonction des modalités de défibrillation.

L'analyse des facteurs associés a la survenue d’un choc approprié et inapproprié est présentée en

annexes dans les tableaux supplémentaires 1 et 2.
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T

S-ICD Endovasculaire Chirurgical Total p-value
N=87 N=103 N=116 N=306
Durée de suivi Moy+/-ET 3.34/-1.7 7.44/-4.5 534+/-33 | 5.5+/-3.8 |<0.0001
en années
Méd[Q1;Q3] 3.2[2.1;4.6] 7.6[3.2;10.7] 5.5[2.8;7.2] | 4.7[2.5;7.7]
Thérapeutique AAR 4 (8%) 18 (19%) 14 (12%) 36 (14%) | 0.1461
Beta-bloquants 36 (69%) 73 (75%) 94 (83%) 203 (77%) | 0.1102
Ablation d'arythmies 5 (9%) 9 (9%) 8 (7%) 22 (8%) 0.8424
Décés 0 4 (4%) 5 (4%) 9 (3%) 0.23
Greff
rete 7 (8%) 17 (17%) 12 (10%) | 36 (12%)
cardiaque
Complications Total 8 (9%) 22 (21%) 34 (29%) 64 (21%) | 0.0120
tardives
Infection de matériel 2 (2%) 6 (6%) 4 (3%) 12 (4%) 0.7717
Déplacement de 0 1(1%) 6 (5%) 7 (2%)
sonde
Fracture de sonde 0 12 (12%) 26 (22%) 38 (12%) <0.01
Choc inefficace 0 1(1%) 2 (2%) 3 (1%)
Autre complication 6 (7%) 3 (3%) 2 (2%) 11 (4%)
Fracture ou
dépl t
éplacement de 0 13 (13%) 31(27%) | 44(14%) | <0.01
sonde ou choc
inefficace
Age lors lere
complication (Moy+/- 16.0+/-3.2 18.8+/-4.4 13.0+/-4.5 15.4+/-5.0
ET)
Choc approprié 18 (21%) 41 (40%) 32 (28%) 91 (30%) 0.3807
Nombre 2.0[1.0;2.0] 1.0[1.0;3.0] 2.0[1.0;4.0] | 2.0[1.0;3.0]
Orage rythmique 1(6%) 8 (20%) 4 (13%) 13 (14%)
Délaide survenueen | g4 5.1 ] 1.8[1.0;3.6] | 1.5[0.4;3.8] | 1.4[0.5;3.4]
années
Choc
. . 7 (8%) 15 (15%) 12 (10%) 34 (11%) | 0.9005
inapproprié
Nombre 2.0[1.0;2.0] 1.0[1.0;2.0] 1.0[1.0;2.0] | 1.0[1.0;2.0]
Délaid
clarde survenue en | - 4 ¢10.3;2.1] 1.6[0.2;5.0] | 1.6[0.6;5.3] | 1.5[0.3;3.8]
années
Cause du choc
X .. Fracture de sonde 0 2 (13%) 2 (17%) 4 (12%)
inapproprié
Tachycardies 1(14%) 11 (73%) 7 (58%) 19 (56%)
supraventriculaires
Parasites 1(14%) 0 1 (8%) 2 (6%)
Surdétection de I'ond
uraetection de fonae 5 (72%) 2 (13%) 1(8%) 8 (24%)

Tableau 7 : Suivi post-implantation et complications tardives. Les nombres de chocs appropriés,
inappropriés ainsi que leur délai de survenue en années sont exprimés en Méd [Q1,;Q3]. Seuil statistique de
significativité : p < 0,05.
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Les résultats des analyses des criteres de jugement principal en univarié apparaissent dans
le tableau 8 et sous la forme de courbes de survie dans les figures 3 et 4. Ainsi, sans ajustement, le
taux de survenue d’une infection de matériel ou d’un dysfonctionnement de sonde est
statistiquement plus élevé dans le groupe DAI chirurgical que dans les groupes endovasculaire et S-
ICD (28%, 18% et 2% respectivement). Lorsque I'on ajoute a ce critére composite la survenue de
chocs inappropriés, sans ajustement, on retrouve toujours un sur-risque statistiquement significatif
concernant le DAl chirurgical par rapport au DAl endovasculaire et S-ICD (33%, 26%, 10%

respectivement).

S-ICD Endovasculaire Chirurgical Total p-value
N=87 N=103 N=116 N=306
CJP1 2 (2%) 19 (18%) 33 (28%) 54 (18%) 0.0004
Délai Méd[Q1;Q3] 0.1[0.1;0.1] 5.0[2.6;8.7] 2.2[0.7;4.2] 2.6[1.4;5.7]
CJP2 9 (10%) 27 (26%) 38 (33%) 74 (24%) 0.0080
Délai Méd[Q1;Q3] 0.3[0.1;1.2] 3.2[0.9;7.5] 1.9[0.4;3.1] 2.1[0.4;3.9]

Tableau 8 : Criteres de jugement principal en fonction des modalités de défibrillation en analyse

univariée. Le CJP1 est un critére composite associant la survenue des complications tardives suivantes : infection de
matériel ou dysfonctionnement de sonde. Le CJP2 est un critére composite associant a la survenue du CJP1, la survenue
de chocs inappropriés. Seuil statistique de significativité : p < 0,05.
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Figure 3 : Courbe de survie sans événement (CJP1 : infection de matériel ou dysfonctionnement de
sonde).
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Figure 4 : Courbe de survie sans événement (CJP2 : infection de matériel ou dysfonctionnement de
sonde ou choc inapproprié).

Cependant, comme expliqué précédemment, les modalités d’implantation d’'un DAI peuvent
varier selon I'age de I'enfant, avec un recours plus fréquent a I'approche chirurgicale chez les plus
jeunes enfants et a I'approche S-ICD chez les plus agés. Le jeune age a I'implantation étant reconnu
comme un facteur de risque de complications post-implantatoires, il est donc nécessaire de réaliser
une analyse multivariée en ajustant sur les facteurs de confusion potentiels afin d’estimer au mieux

I'impact de la modalité de défibrillation isolée.

Nous avons donc recherché les facteurs associés a la survenue des CJP en exprimant leur impact
sous la forme d’Hazard Ratio (HR) aprés stratification sur le type de cardiopathie. Les facteurs

modulant de maniere statistiquement significative le risque de survenue du CJP sont: I'dge a
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I'implantation, le poids et la taille, le type de DAI, le type de sonde atriale et ventriculaire (si sonde
de stimulation), le type de sonde de défibrillation. Les résultats des HR pour les deux CJP sont
présentés dans les annexes dans les tableaux supplémentaires 3 et 4. Le poids et la taille a
I'implantation étant directement liés a I'age a I'implantation et le type de sondes a la modalité de
défibrillation, nous avons donc réalisé notre analyse multivariée avec ajustement sur les groupes

d’age, la modalité de défibrillation et avec stratification sur le type de cardiopathie.

Pour le premier CJP (infection de matériel ou dysfonctionnement de sonde), on retrouve un
surrisque statistiquement significatif dans le groupe chirurgical comparé au groupe S-ICD avec un
HR a 7.542 pour p=0.0072 et une tendance assez nette de surrisque d’événements dans le groupe
endovasculaire comparé au S-ICD, a la limite de la significativité avec un HR a 4.204 pour p=0.0582.
Les intervalles de confiance des approches endovasculaire et chirurgicale se superposent en partie,
concluant a I'absence de différence statistiquement significative entre ces deux approches (tableau

9).

Par ailleurs, on ne retrouve pas de différence statistiquement significative en termes de survenue
du CJP entre les trois positionnements chirurgicaux de sonde de défibrillation. En effet, en analyse
univariée et en comparant avec la sonde endovasculaire, les HR et IC (95%) sont de 3.051 (1.562-
5.958) pour la sonde épicardique, 1.480 (0.616-3.551) pour la sonde pleurale et 2.540 (1.061-6.082

pour la sonde sous-cutanée).

Pour le deuxieme CJP (infection de matériel ou dysfonctionnement de sonde ou choc inapproprié),
on ne retrouve pas en analyse multivariée de différence statistiquement significative entre ces trois

approches (tableau 9).
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Analyse multivariée

HR 95% IC p-value

S-ICD 1.00
CJP1 DAl endovasculaire 4.204 0.951;18.584 0.0582
DAI chirurgical 7.542 1.728;32.910 0.0072
S-ICD 0.661 0.301;1.450 0.3017

CcJpP2 DAI endovasculaire 1.00
DAI chirurgical 1.507 0.859;2.642 0.1527

Tableau 9 : Criteres de jugement principaux en fonction des modalités de défibrillation en analyse

multivariée apres ajustement sur le groupe d’age, le type de DAI et stratification sur la cardiopathie.
Seuil de significativité statistique : p < 0,05.

Finalement, durant le suivi, seuls 24 patients ont été réopérés avec un changement de type
de défibrillation ayant le plus souvent conduit a adopter I'approche sous-cutanée S-ICD (n=17 soit
71%) afin de s’affranchir des complications liées aux autres approches. Parmi ces 17 patients, 10
étaient initialement porteurs d’un DAl endovasculaire, 7 d’'un DAI chirurgical. Par ailleurs, trois
patients du groupe chirurgical ayant subi des fractures ou déplacements de sonde ont adopté une
approche endovasculaire et un patient équipé d’un S-ICD ayant été victime d’une infection de
matériel a été équipé d’un DAI endovasculaire. Enfin, trois patients ont été finalement équipés d’un
DAl chirurgical, parmi lesquels on retrouve deux infections de matériel dans le groupe
endovasculaire et une dysfonction prématurée de boitier dans le groupe S-ICD. La totalité des

complications tardives est survenue avec le DAI d’origine.
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V. Discussion

Notre étude regroupant 306 enfants constitue a notre connaissance la plus grande cohorte
étudiant spécifiquement les enjeux de la défibrillation chez I'enfant. Elle permet pour la premiere
fois la comparaison des trois techniques d’implantation du DAl dans la population pédiatrique,
grace a l'apport de la cohorte HONEST qui nous a permis de nous assurer de I'exhaustivité de notre

population S-ICD.

Notre étude incluant la quasi-totalité des centres implanteurs francais (19 centres au total) décrit
enfin le premier état des lieux des pratiques francaises concernant I'implantation du DAI chez

I'enfant.

A. Analyse comparée de nos données avec celles de la littérature

Dans la littérature, peu de travaux étudient spécifiquement la population pédiatrique, la plupart
des études de grande ampleur étant conduites sur une population mixte pédiatrique et adulte

congénitale. Les données principales des grandes études sont présentées dans le tableau 10.
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Anné N d ~ Ch Ch
Etude nn.ee fje om!are € Age Suivi moyen Type de DAI ocs. L. ocs .y Complications tardives
publication patients appropriés | inappropriés
0, 0, _
Norrish (66) 2021 90 CMH Med 13 ans 4,5 ans 84% en;i;, clhzf S-CD, 28% 8% 17% de complications de sonde
0
89% endo, 10% chir 10% de fractures de sonde, 2%
Song (67 2021 99 Moy 13,9 4,9 ! ! 44% 33% . . .
g (67) oy ans ans 1% S-ICD ? ? d'infections de matériel
93% endo, 3% chir, o o 26% de fractures de sonde, 3,5%
Frommeyer (68) 2017 58 Moy 14 ans 5,8 ans 3% S-1CD 55% 29% infection de matériel
eersche oy 10,8 ans ,7 ans 6 endo, 22% chir A b 6 de complications de sonde
H he (21) 2010 45 Moy 10,8 3,7 78% endo, 22% chi 31% 27% 15% d licati d d
36% de réint ti dysfoncti
Radbill (46) 2010 39 Med 7 ans 3ans Chirurgical 23% 18% 7% de réintervention pour dysfonction
de matériel
s . - -
Miiller (57) 2018 36 Med 6 ans 5,2 ans Chirurgical 33% 11% 33% de réintervention pour dysfonction
de matériel
0,
Atallah (32) 2013 878 Moy 18,6 ans 2,6 ans Endovasculaire NP NP 23% de fractures de sonde chez les
moins de 12 ans (15% sur le total)
23% chez o o .
Berul (22) 2008 443 Med 16 ans NP Endo et chir les< 1 | 247% chez les | 18% de dysfonctionnement de sonde ou
ans <18 ans infections de matériel
140 agés < 21
Dewitt (69) 2014 aagsss Med 15 ans 4 ans 81% endo, 19% chir 19% 14% 11% de fractures de sonde
12% de fractures, déplacement de
Maron (33) 2013 224 CMH Med 14,5 ans 4,3 ans 83% endo, 17% chir 19% 28% sonde, infection, thrombose,
hémorragie, perforation VD
Aoés < o o s -
Robinson (70) 2021 106 agés < 21 Med 14,7 ans 3 ans 79% endo, 15% chir, 199% 15% 13% de fractures, déplacement de

ans

6% S-ICD

sonde, infection

Tableau 10 : Présentation des principales études menées sur le DAl en population pédiatrique et mixte. Seules les 6 premieres études
s’intéressent a une population exclusivement pédiatrique.
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Nous pouvons aisément observer la variabilité importante des taux de complications et de chocs
appropriés et inappropriés en fonction des études, y compris lorsque I'on s’intéresse aux études
exclusivement pédiatriques. Logiquement, les études comprenant une population mixte

retrouvaient des taux de complications et de chocs inappropriés un peu plus faibles.

Tout d’abord, la fréquence des chocs appropriés dans les études pédiatriques (taux entre
23% et 55%) est logiquement corrélée avec la répartition d’'implantations en prévention primaire
ou secondaire, a I'image des données de notre étude, ou 'on montre que l'implantation en
prévention primaire est associée a un taux plus faible de chocs appropriés (HR 0.49 avec IC (0.30-
0.78)). Les études menées par Song et Frommeyer retrouvant les taux de chocs appropriés les plus
élevés étaient celles ou les implantations en prévention secondaire étaient les plus fréquentes (81%
et 80% respectivement) (67,68). De méme, I'étude de Maron et al. retrouvant un taux de chocs
appropriés plus faible dans une population de CMH mixte pédiatrique et adulte était marquée par
de trés fréquentes implantations en prévention primaire (84% des cas). Le taux de chocs appropriés
retrouvé dans notre étude est tres concordant avec les données de la littérature et reste assez
important a 30% pour une durée de suivi moyenne de 5.5 ans. La poursuite du développement de
stratégies médicales et interventionnelles telles que les ablations de tachycardie ventriculaire est
nécessaire pour limiter la survenue de chocs qui, bien qu’appropriés, demeurent traumatisants

pour I'enfant et son entourage.

Par ailleurs, le taux de chocs inappropriés varie entre 8% et 33% dans la littérature
pédiatrique, pour des durées de suivi assez proches et pour des modalités d’implantation tres
majoritairement endovasculaires (66,67). Cette importante hétérogénéité pourrait étre expliquée
par [l'utilisation d’algorithmes de discrimination d’arythmies différents ainsi que par des
programmations différentes de zones de thérapies. Cependant, ces données ne sont pas
suffisamment détaillées dans les travaux de Song et Norrish pour conforter cette hypothése
(66,67). Dans notre étude, les chocs inappropriés surviennent chez 11% des patients (8%, 15% et
10% dans les approches S-ICD, endovasculaire et chirurgicale respectivement). Ce taux est assez

faible comparativement aux données de la littérature. Cela peut s’expliquer par 'amélioration des
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algorithmes de discrimination des arythmies, par les progres réalisés en termes de programmation,
avec notamment I'utilisation d’une durée de détection plus longue pour les fréquences cardiaques
les plus élevées (71). Par ailleurs, les techniques d’ablation d’arythmies notamment
supraventriculaires et le recours a la télécardiologie permettent probablement de limiter le nombre

de chocs inappropriés.

Dans la plupart des travaux pédiatriques, le taux de complications de sonde et d’infections
de matériel survenant avec I'approche endovasculaire, varie entre 12 et 17% soit entre 2.5 et
4%/an, a 'exception de I'étude de Frommeyer et al. ou le taux de fracture de sonde revient plus
élevé a 26%, mais pour une durée de suivi plus longue, soit 5%/an (66—68).

Le taux de dysfonctionnement de matériel revient plus élevé dans I'approche chirurgicale, avec un
taux de réintervention pour ce motif compris entre 6.3 et 12%/an (46,57). On peut noter que ces
deux études ont été réalisées a 8 ans d’écart, pouvant alors expliquer cette différence significative.
Le travail de Radbill et al. a par ailleurs démontré que le risque de dysfonction du systéeme de
défibrillation était plus élevé dans le groupe chirurgical (HR = 2.9) (46).

Dans notre étude, les complications tardives sont retrouvées chez 21% des patients avec un suivi
moyen de 5.5 +/- 3.8 années, parmi lesquelles la survenue d’un dysfonctionnement de sonde ou
d’une infection de matériel (CJP1) concerne 18% de I'effectif (2% soit 0.6%/an, 18% soit 2.4%/an et
28% soit 5.3%/an pour les groupes S-ICD, endovasculaire et chirugical respectivement). Nos
analyses univariées mettent donc en évidence une différence statistiquement significative de
survenue de complications tardives entre les trois approches de défibrillation (p=0.0004). Cette
différence peut étre expliquée par le profil différent des patients : plus jeunes et donc de plus petit
gabarit dans I'approche chirurgicale, a I'inverse de I'approche S-ICD historiquement réservée aux
enfants de gabarit presque adulte. Logiquement, les contraintes exercées sur les sondes sont plus
importantes chez les patients les plus jeunes, en raison de la forte croissance staturo-pondérale et
de I'activité physique intense (32). Ainsi, dans I'analyse multivariée du CJP1, on ne retrouve pas de
différence statistiquement significative entre les approches chirurgicale et endovasculaire
(superposition des intervalles de confiance des HR). En revanche, on retrouve un sur-risque

statistiquement significatif de survenue du CJP1 avec le DAI chirurgical comparé au S-ICD : HR 7.542
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et IC (1.728-32.910). Par ailleurs, on retrouve une forte tendance au surrisque d’événements dans
le groupe endovasculaire par rapport au groupe S-ICD mais non statistiquement significative.

De maniere similaire, I'analyse univariée du CJP2 met en évidence une différence statistiquement
significative entre les trois groupes, avec un taux de survenue de 10% soit 3%/an, 26% soit 3.5%/an
et 33% soit 6.2%/an dans les groupes S-ICD, endovasculaire et chirurgical respectivement (p=0.008),
pour un taux global de 24%. L’analyse multivariée n’a en revanche pas mis en évidence de
différence statistiquement significative entre ces trois approches.

Notre taux de complications tardives et notamment liées a un dysfonctionnement de sonde ou a
une infection de matériel est donc assez comparable aux données de la littérature, y compris
lorsque I'on rapporte ce taux a la durée importante du suivi dans notre travail. Par ailleurs, parmi
les 7 patients implantés en endovasculaire avec une sonde Fidelis, 4 ont présenté une fracture de
sonde et 2 un choc inapproprié en rapport. Aussi, parmi les 5 patients équipés d’'une sonde Riata,
deux ont présenté une fracture de sonde. Ces deux modeles ont en effet été incriminés dans la

survenue préférentielle de fractures de sondes (32,72).

Le taux de complications précoces s’éleve a 10% avec une différence statistiquement
significative entre les trois modalités (6% dans les approches S-ICD et endovasculaire et 17% dans
I’'approche chirurgicale avec p=0.0029). Toutes ces complications n’ont certes pas conduit a une
reprise interventionnelle, mais ont pu prolonger I'hospitalisation, la durée du drainage pleural, étre
responsables de déglobulisation, de douleurs et d’inconfort pouvant alors contribuer au préjudice
psychologique de I'hospitalisation pour I'enfant et sa famille. Cependant, si I’'on ne conserve que les
complications précoces ayant conduit a une reprise interventionnelle et que I'on élimine les
patients ayant été implantés dans le méme temps qu’une chirurgie cardiaque structurelle, le taux
global diminue a 3% (n=10), avec n=3 pour |I'approche endovasculaire (1 hématome, 1 infection de
loge, 1 épanchement péricardique), n=6 pour I'approche chirurgicale (5 épanchements pleuraux et
1 changement de coil pour impédance élevée) et n=1 pour I'approche S-ICD (1 épanchement
pleural). On ne retrouve alors plus de différence statistiquement significative entre les différentes
approches (p=0.3071). Nous pouvons par ailleurs noter I'absence de cas de thrombose vasculaire et
la présence d’un seul cas de sténose vasculaire dans notre cohorte, bien qu’elles soient assez

décrites dans la littérature pédiatrique (40,41). Cela pourrait étre expliqué par le fait que notre
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population était « primo-implantée » et que I’'age moyen d’implantation d’un DAI endovasculaire
est de 13.2ans pour un poids moyen de 48.3kg, laissant supposer un abord veineux de calibre

suffisant.

Nous pouvons souligner I’"homogénité de nos données par rapport a celles de la cohorte
parisienne de I’"hopital Necker comprenant 122 enfants implantés avant 18 ans et ayant fait I'objet
d’une publication trés récente (73). Les auteurs retrouvaient pour une durée moyenne de suivi de
4.8 années, un taux de complications tardives de 30% avec |'approche chirurgicale et de 24% avec
I'approche endovasculaire. Le taux de dysfonction de sonde était de 23% dans |'approche
chirurgicale et de 8% dans I'approche transveineuse. Apres ajustement sur I'age a I'implantation, il
n’était pas retrouvé de différence significative entre les deux approches en termes de survenue de
complications. Le taux de chocs inappropriés était également assez faible a 8%. L’homogénéité des
résultats entre ce travail et le n6tre (comprenant la plupart des enfants de la cohorte parisienne) va
dans le sens d’une certaine homogénéité des taux de complications entre les différents centres

francais.

Enfin, conformément aux données de la littérature, la cardiomyopathie hypertrophique
représente dans notre étude la principale pathologie implantée (25,67,68). Celle-ci présente un
taux d’'implantations en prévention primaire tres élevé a 67% a un age moyen de 12.4 ans. En effet,
les facteurs de risque de mort subite sont tres bien identifiés dans la CMH et ont permis
I’élaboration de recommandations spécifiques d’implantation en prévention primaire dans les
recommandations de I'ESC de 2014 (grade lla). Enfin, le syndrome du QT long représente la

premiére arythmie cardiaque héréditaire implantée (25,67,68).

B. La défibrillation sous-cutanée, une approche prometteuse

Dans notre cohorte, 87 enfants soit 28% de I'effectif total ont été implantés d’un S-ICD,
témoignant d’une nette progression depuis les études précédentes. Les avantages de cette

approche sont certains, puisqu’elle permet de s’affranchir des complications liées au
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positionnement endovasculaire des sondes, préserve le capital veineux, facilite I'extraction du

matériel et reste moins invasive que I'approche chirurgicale.

Dans la littérature, les données de sécurité et d’efficacité du S-ICD chez I'’enfant sont favorables,
basées le plus souvent sur de petites cohortes spécifiquement pédiatriques (74,75) mais plus
récemment sur une étude japonaise de plus grande importance rassemblant 62 enfants (76). Cette
derniere retrouve pour une durée de suivi moyenne de 27 mois, un taux de chocs inappropriés de
21% et I'absence de fracture de sonde ou d’infection de matériel a long terme. Les deux plus
grandes cohortes disponibles (n = 81 et n = 115) (77,78) regroupent une population mixte
pédiatrique et congénitale adulte, retrouvant pour un suivi moyen de 19 a 32 mois, un taux de
chocs inappropriés de 13 et 16% et de complications tardives de 9 et 4%. Une méta-analyse récente
regroupant 236 enfants et jeunes adultes (76 S-ICD et 160 endovasculaires) était en faveur d’un
plus faible risque composite de complications liées au matériel et de chocs inappropriés dans le

groupe S-ICD.

A notre connaissance, notre étude constitue a ce jour la plus grande cohorte S-ICD
spécifiguement pédiatrique et confirme les résultats encourageants des études précédentes. En
effet, cette approche est efficace puisqu’aucun patient n’a présenté de choc inefficace et reste silre
avec un taux de complications maitrisé. En effet, le taux de complications tardives est plus faible
gu’avec les autres approches de défibrillation: 9% en comptant I'ensemble des complications
tardives, dont la majorité est représentée par des dysfonctions de boitier et des usures
prématurées de la batterie. Par le passé, certains boitiers notamment produits par I'entreprise
Cameron Health avait été rappelés pour dysfonctionnement prématuré. Ainsi, ces complications
semblent étre plus en rapport avec un probléme d’ordre technologique (désormais révolu) que
lides a la modalité d’'implantation elle-méme. Si I'on étudie le premier CJP, on retrouve un taux
d’infection de matériel ou de dysfonctionnement de sonde bien plus faible avec cette approche :
2% contre 18% et 28%, avec une différence statistiquement significative en univarié. On ne
retrouve aucun dysfonctionnement de sonde dans le groupe S-ICD a I'image du travail de Mori et al.
(76). Il est vrai que dans le groupe S-ICD, les patients sont significativement plus agés que dans les
deux autres groupes d’implantation, sélectionnant alors des profils moins a risque de

complications, puisqu’ayant déja pour la plupart d’entre eux réalisé une bonne partie de leur
Y )
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croissance staturo-pondérale. Cependant, en analyse multivariée, aprés ajustement sur le groupe
d’age a I'implantation, la modalité de défibrillation et le type de cardiopathie, le risque de survenue
du CJP1 est statistiquement plus faible dans le groupe S-ICD par rapport au groupe chirurgical (p =
0,0072) et I'on retrouve une forte tendance a la réduction de ce risque par rapport au groupe
endovasculaire, a la limite de la significativité statistique (p=0,0582). Une population légérement
plus importante aurait probablement permis par gain de puissance statistique, de retrouver une

différence significative.

Le taux de survenue de chocs inappropriés est assez faible a 8%, essentiellement en rapport
avec la sur-détection de I'onde T (72% des cas) et sans différence statistiquement significative entre
les différentes approches de défibrillation. Ce taux fait partie des plus faibles identifiés dans la
littérature pédiatrique et mixte S-ICD, retrouvant des taux compris entre 7 et 25% (61,77,79). On
pourrait y voir notamment |'impact de la programmation en « dual-zone » avec une zone
conditionnelle et une zone de chocs, des nouveaux algorithmes SMART Pass et le développement
de la télécardiologie avec le systeme « Latitude ». Aussi, le travail de Mori et al. retrouve un taux de
chocs inappropriés plus élevé a 21% pour une durée de suivi de 27 mois mais avec un profil de
patients assez différent puisque seuls 31% d’entre eux étaient causés par une sur-détection de
'onde T, la majorité étant en rapport avec des épisodes de tachycardie sinusale et
supraventriculaire (76). Ces différences peuvent traduire un profil d’age différent a I'implantation,
puisque dans leur étude I’age médian et I'intervalle interquartile sont de 14 ans et (11-16 ans), alors
que les patients les plus jeunes implantés dans notre cohorte ont 11 ans. Le nombre important de
patients agés de moins de 11 ans (allant méme jusqu’a 3 ans) peut-étre logiquement associé a un
sur-risque de chocs inappropriés notamment sur des épisodes de tachycardie sinusale (60). Par
ailleurs, 12.9% des patients de leur cohorte ont été implantés d’un S-ICD sans méme avoir passé les
tests d’éligibilité au S-ICD et nous ne connaissons pas la proportion d’entre eux ayant subi des chocs

inappropriés.

Lorsque l'on compare ces données a celles des dernieres grandes études adultes S-ICD
(PRAETORIAN et UNTOUCHED), le taux de chocs inappropriés de notre groupe S-ICD est trés

légeérement supérieur, concernant 8% des enfants pour une durée de suivi moyenne de 39 mois
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contre 9,6% des adultes pour un suivi de 49 mois et 2,7% des adultes pour un suivi de 17 mois

(29,80).

Enfin, lorsque I'on combine le premier CJP et la survenue de chocs inappropriés (CIP2), on observe
toujours un taux plus faible dans le groupe S-ICD avec une différence statistiquement significative
en univarié (10% contre 26% et 33% pour les approches endovasculaire et chirurgicale
respectivement). Cependant, en analyse multivariée, on ne retrouve plus de différence

statistiqguement significative entre les différentes modalités de défibrillation.

Le taux de chocs appropriés est de 21% dans notre étude, significativement plus faible que
dans le travail de Mori et al., ou il était retrouvé a 40% pour une durée de suivi identique de 40
mois (76). On peut expliquer cette différence par la plus grande proportion d’implantations en
prévention secondaire chez Mori et al. a 90,3% contre 69% dans notre groupe S-ICD. Par ailleurs,
nous ne connaissons pas la durée de détection avant thérapie programmeée par leur équipe. Enfin,
le taux de chocs appropriés retrouvé dans notre travail est assez homogene par rapport a la plupart

des autres cohortes, retrouvant des taux compris entre 9 et 26% (60,75,77-79).

L'approche S-ICD parait donc particulierement séduisante, mais ses limites sont multiples,

empéchant alors sa généralisation a tous les patients.

D’abord, cette approche ne peut étre retenue pour les plus jeunes enfants puisque le volume
important du boitier augmente le risque d’extériorisation, d’infection locale et le préjudice
esthétique (59). Ainsi, sur une série historique, sur 16 enfants implantés, trois avaient été repris
pour érosion cutanée et désunion cicatricielle, avec finalement un repositionnement dans une loge
un peu plus haute (79). Depuis, la technologie a bénéficié d’une certaine miniaturisation des
boitiers, permettant I'implantation d’'un S-ICD chez de trés petits gabarits, notamment a partir de
19-20kgs avec un positionnement du boitier en intermusculaire (entre le dentelé antérieur et le
grand dorsal) (62,63). On ne retrouve d’ailleurs pas de surrisque de complications avec ce
positionnement (77). Par ailleurs, il a été récemment décrit I'implantation d’un S-ICD chez un tres

jeune patient de 3 ans, pesant 10,75kgs, avec une incurvation en « C » de la sonde de défibrillation,
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mais sans préciser la localisation du boitier de défibrillation (76). Dans I'étude historique de Bardy
et al.,, de multiples positionnements de sonde et de boitier avaient été testés, avec une bonne
efficacité sur la réduction d’arythmies ventriculaires (81). Dans notre étude, le poids minimal a
I'implantation d’un S-ICD est de 27kgs, sans aucun cas rapporté d’extériorisation de boitier ou de

mauvaise cicatrisation cutanée.

Par ailleurs, cette approche n’est évidemment pas adaptée aux patients stimulo-dépendants et ne
peut délivrer de thérapies par ATP. Cependant, aucun patient S-ICD de notre cohorte n’a été repris
pour changement de modalité de défibrillation dans cette optique. Ainsi, I'estimation des profils de
stimulo-dépendance sous bétabloqueurs ou AAR semble performante pour la sélection de la
modalité de défibrillation. Par ailleurs, les analyses récentes menées sur la cohorte adulte
PRAETORIAN ne retrouvant pas de différence de nombre de chocs appropriés entre le groupe S-ICD

et endovasculaire peuvent faire discuter I'impact clinique de I’ATP (82).

Enfin, I'absence d’un ratio adapté entre les QRS et I'onde T, la présence d’un allongement majeur

du QTc ou des QRS empéche I'acces a cette approche chez 26% des patients pédiatriques (58).

Finalement, ces données encourageantes tendent a faire de I'approche sous-cutanée une modalité
de premier choix dans la population pédiatrique, en prenant soin de tenir compte des limites

évoquées ci-dessus.

C. Limites de I"étude

Notre travail comporte plusieurs limites qu’il convient de présenter pour ne pas risquer une
surinterprétation de nos résultats.

Tout d’abord, le caractere rétrospectif de I'étude et le recueil multicentrique des données réalisé
par des investigateurs différents peuvent étre responsable d’une hétérogénéité dans la qualité des
données.

Nous n’avons malheureusement pas été en mesure de récupérer les tracés EGM lors des
événements rythmiques. Ceux-ci nous auraient pourtant permis de distinguer avec certitude le

caractere approprié ou non des chocs ainsi que leur cause évoquée. Cela pourrait alors participer a

53



Ll

UNIVERSITE DE NANTES

sous-estimer le taux de chocs inappropriés retrouvé dans notre étude. Par ailleurs, nous ne
disposons pas d’informations sur la programmation des DAI (zones de détection et de thérapies),
influencant pourtant le taux de chocs inappropriés.

Nous n’évaluons pas dans ce travail 'impact psychologique induit par les implantations de DAI, le
suivi et les complications potentielles. Aussi, le préjudice esthétique difféere selon les approches de
défibrillation : la visibilité du boitier étant maximale avec I'approche S-ICD et minimale avec
I’approche chirurgicale, souvent mieux acceptée par les parents et les enfants.

La durée moyenne de suivi differe selon les groupes, significativement plus courte dans I'approche
S-ICD, pouvant alors participer a sous-estimer le taux de complications a long terme
comparativement aux autres approches.

Aussi, la période d’inclusion de I'étude s’étend jusqu’a une quinzaine d’années durant lesquelles
des améliorations des systemes de défibrillation, de programmation et des techniques
d’implantation ont fait évoluer les pratiques, contribuant alors a une certaine hétérogénéité dans
notre population.

Enfin, bien que la durée du suivi moyen soit de 5.5 années, certaines complications survenant a tres
long terme dans les cas d’implantations endovasculaires (telles que les occlusions vasculaires et les
endocardites) ne sont que peu prises en compte dans ce travail. Cependant, ces risques doivent bel

et bien étre pris en compte avant de choisir la modalité implantatoire chez un enfant.
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VI. Conclusion

Nous avons donc réalisé dans cette étude observationnelle et rétrospective, le premier état des
lieux de I'implantation des DAI chez I'enfant en France au cours des 15 dernieres années. Nous
avons pu démontrer |'efficacité et la streté de I'approche sous-cutanée (S-ICD) dans la population
pédiatrique, cette modalité étant par ailleurs responsable de moins de complications tardives que

I’approche chirurgicale ou endovasculaire.

Aussi, alors qu’en analyse univariée l'approche endovasculaire était associée a moins de
complications que I'approche chirurgicale, cette différence n’était plus significative apres
ajustement sur les facteurs confondants tels que I’age a I'implantation. Ces résultats suggerent le
fait que les différences de s(reté entre ces deux approches sont principalement liées aux

caractéristiques du patient a I'implantation.

Ces données pourraient plaider pour I'utilisation préférentielle du S-ICD chez I'enfant en I'absence
de stimulo-dépendance, en cas de gabarit adapté et sous réserve de |'étape de screening. Chez les
autres patients, le choix de la meilleure approche de défibrillation semble encore épineux puisque
notre étude n’analyse qu’en partie le risque a trés long terme de compromission du réseau veineux

lié au passage endovasculaire des sondes.
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VIl. Annexes

NON(N=215) OUI(N=91) Variable N HR 95% IC p-value
Groupe d’age YC 16 (7%) 10 (11%) YC 306 1.53 0.78;3.01 0.3222
BGP 73 (34%) 27 (30%) BGP 0.88 0.55;1.39
AGP 126 (59%) 54 (59%) AGP 1.00
Age (années) Moy+ET 12.7+/-3.1 12.5+/-3.5 Age (années) 306 0.97 0.91;1.04 0.4020
Type DAI S-ICD 69 (32%) 18 (20%) Endovasculaire 306 1.00 0.3807
Endovasculaire 62 (29%) 41 (45%) S-IcD 0.70  0.40;1.23
Chirurgical 84 (39%) 32 (35%) Chirurgical 0.78 0.49;1.24
Poids Moy+ET 44.9+/-17.5 48.0+/-18.2 Poids 251 1.01 0.99;1.02 0.3766
Taille Moy+ET 152.2+/-20.1  152.1+/-20.2 Taille 235 1.00 0.98;1.01 0.5221
IMC Moy+ET 19.0+/-4.1 20.3+/-5.3 IMC 234 1.04 1.00; 1.09 0.0492
Cardiopathie (Regroupement) CMH 76 (35%) 32 (35%) Cardiopathie CMH 306 0.53 0.25;1.12 0.0284
CMD, Congénitale ou Autre 38 (18%) 22 (24%) Cardiopathie CMD, Congénitale ou Autre 0.76  0.35;1.65
Dysplasies arythmogénes 12 (6%) 9 (10%) Cardiopathie Dysplasies arythmogéenes 1.00
Arythmies héréditaires 89 (41%) 28 (31%) Cardiopathie Arythmies héréditaires 0.38 0.18;0.82
Indication pacing initial Ooul 28 (13%) 3 (3%) Indication pacing initial OUI 303 0.27 0.09;0.86 0.0268
Indication d’implantation DAI Primaire 98 (46%) 23 (25%) indication DAI primaire 306 0.49 0.30;0.78 0.0030
Secondaire 117 (54%) 68 (75%) indication DAl secondaire 1.00
Année d'implantation Moy+ET 2014.3+/-4.1  2012.5+/-3.7 Année d'implantation 306 0.98 0.93;1.03 0.4366
Complications a l'implantation Oul 22 (10%) 10 (11%) Complications a l'implantation OUI 306 1.03 0.54;1.99 0.9211
Sonde A/V Epicardique 82 (62%) 31 (48%) sonde A/V épicardique 197 0.77 0.47;1.26 0.2938
Transveineuse 51 (38%) 33 (52%) sonde A/V Transveineuse 1.00
Sonde DAI Epicardique 48 (23%) 12 (14%) sonde DAI epicardique 293 1.00 0.2140
Pleural 23 (11%) 13 (15%) sonde DAl pleural 190 0.87;4.16
Transveineuse 58 (28%) 38 (44%) sonde DAl transveineuse 1.76 0.92;3.38
Sonde sous cutanée 78 (38%) 23 (27%) sonde DAl sonde sous cutanée . 123 0.61;2.47
Changement de boitier oul 54 (26%) 36 (43%) changement de boitier OUI 287 1.16 0.74;1.81 0.5223
Changement du type de DAI oul 17 (9%) 7 (11%) Changement du type de DAI OUI 245 0.63 0.28;1.43 0.2688

ableau supplémentaire 1 : Analyse des facteurs associés a la survenue d’un choc approprié, analyse statistique avec régression de Cox
Tabl | t 1: Analyse des fact I d h lyse statist deC
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Facteurs associés a la survenue d'un choc inapproprié durant le suivi

NON(N=272) OUI(N=34) Variable N HR 95% IC p-value
Groupe d'age YC 25 (9%) 1 (3%) YC 306 0.41 0.05; 3.08
BGP 84 (31%) 16 (47%) BGP 1.73 0.88;3.43 0.1502
AGP 163 (60%) 17 (50%) AGP 1.00
Age (années) Moy+ET 12.7+/-3.2 12.1+/-2.9 Age (années) 306 0.95 0.86; 1.05 0.3398
Type DAI S-ICD 80 (29%) 7 (21%) Endovasculaire 306 1.00
Endovasculaire 88 (32%) 15 (44%) S-ICD 0.84 0.33;2.13 0.9005
Chirurgical 104 (38%) 12 (35%) Chirurgical 0.86 0.40;1.85
Poids Moy+ET 45,5+/-17.5 48.2+/-19.4 Poids 251 1.01 0.99;1.03 0.5672
Taille Moy+ET 152.1+/-20.4 152.4+/-17.8 Taille 235 1.00 0.98;1.02 0.8453
IMC Moy+ET 19.2+/-4.1 20.7+/-7.1 IMC 234 1.05 0.98;1.12 0.1569
Cardiopathie (Regroupement) CMH 99 (36%) 9 (26%) Cardiopathie CMH 306 0.50 0.13;1.83
CMD, Congénitale ou Autre 55 (20%) 5(15%) Cardiopathie CMD, Congénitale ou Autre 0.55 0.13;2.29 s
Dysplasies arythmogénes 18 (7%) 3 (9%) Cardiopathie Dysplasies arythmogénes 1.00
Arythmies héréditaires 100 (37%) 17 (50%) Cardiopathie Arythmies héréditaires 0.84 0.25;2.88
Indication pacing initial oul 30 (11%) 1(3%) Indication pacing initial OUI 303 0.26 0.04;1.91 0.1854
Indication d'implantation DAI Primaire 109 (40%) 12 (35%) indication DAI primaire 306 0.87 0.43;1.77 0.7077
Secondaire 163 (60%) 22 (65%) indication DAl secondaire 1.00
Année d'implantation Moy+ET 2013.9+/-3.9 2012.7+/-4.6 Année d'implantation 306 1.01 0.92;1.11 0.8222
Complications a l'implantation oul 29 (11%) 3 (9%) Complications a l'implantation OUI 306 0.75 0.23;2.44 0.6286
Sonde A/V Epicardique 102 (58%) 11 (50%) sonde A/V épicardique 197 0.83 0.36;1.92 0.6587
Transveineuse 73 (42%) 11 (50%) sonde A/V transveineuse 1.00
Sonde DAI Epicardique 55 (21%) 5 (17%) sonde DAI epicardique 293 1.00
Pleural 34 (13%) 2 (7%) sonde DAl pleural 0.57 0.11;2.93 QR
Transveineuse 83 (32%) 13 (43%) sonde DAl sonde sous cutanée 1.23 0.42;3.61
Sonde sous cutanée 91 (35%) 10 (33%) sonde DAl transveineuse . 1.24 0.43;3.54
Changement de boitier oul 78 (30%) 12 (40%) changement de boitier OUI 287 0.79 0.36;1.72 0.5554
Changement du type de DAI oul 18 (8%) 6 (24%) Changement du type de DAI OUI 245 1.79 0.69 ; 4.65 0.2293

Tableau supplémentaire 2 : Analyse des facteurs associés a la survenue d’un choc inapproprié, analyse statistique avec régression de Cox
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Facteurs associés a la survenue du CJP1 durant le suivi (infection de matériel ou dysfonctionnement de sonde)

NON(N=252) OUI(N=54) Variable N HR 95% IC p-value
Groupe d'age YC 18 (7%) 8 (15%) YC 306 3.20 1.42;7.20
BGP 76 (30%) 24 (44%) BGP 2.13 1.19; 3.80 0.0052
AGP 158 (63%) 22 (41%) AGP 1.00
Age (années) Moy+ET 12.9+/-3.1 11.3+/-3.4 Age (années) 306 0.87 0.81;0.94 0.0004
Type DAI S-ICD 85 (34%) 2 (4%) S-ICD 306 0.24 0.06; 1.06
Endovasculaire 84 (33%) 19 (35%) Endovasculaire 1.00 0.0004
Chirurgical 83 (33%) 33 (61%) Chirurgical 2.31 1.29;4.12
Poids Moy+ET 47.1+/-17.5 40.4+/-17.8 Poids 251 0.98 0.96; 0.99 0.0085
Taille Moy+ET 153.8+/-19.5 145.1+/-21.1 Taille 235 0.98 0.97; 0.99 0.0029
IMC Moy+ET 19.5+/-4.5 18.7+/-4.5 IMC 234 0.96 0.89;1.03 0.2721
Cardiopathie (Regroupement) CMH 85 (34%) 23 (43%) Cardiopathie CMH 306 2.27 0.54;9.66
CMD, Congénitale ou Autre 53 (21%) 7 (13%) Cardiopathie CMD, Congénitale ou Autre 1.36 0.28; 6.56 5
Dysplasies arythmogénes 19 (8%) 2 (4%) Cardiopathie dysplasies arythmogénes 1.00
Arythmies héréditaires 95 (38%) 22 (41%) Cardiopathie Arythmies héréditaires 1.88 0.44;8.01
Indication pacing initial oul 23 (9%) 8 (15%) Indication pacing initial OUI 303 1.65 0.78;3.51 0.1912
Indication d'implantation DAI Primaire 95 (38%) 26 (48%) indication DAI primaire 306 1.48 0.86; 2.52 0.1536
Secondaire 157 (62%) 28 (52%) indication DAl secondaire 1.00
Année d'implantation Moy+ET 2014.3+/-3.9 2011.3+/-3.8 Année d'implantation 306 0.95 0.88; 1.03 0.1859
Complications a I'implantation oul 24 (10%) 8 (15%) Complications a I'implantation OUI 306 1.50 0.70; 3.17 0.2948
Sonde A/V Epicardique 81 (54%) 32 (70%) sonde A/V épicardique 197 2.35 1.24;4.49 0.0092
Transveineuse 70 (46%) 14 (30%) sonde A/V transveineuse 1.00
Sonde DAI Epicardique 42 (17%) 18 (36%) Sonde DAI epicardique 293 1.00
Pleural 29 (12%) 7 (14%) sonde DAl pleural 0.48 0.20;1.15
Transveineuse 80 (33%) 16 (32%) sonde DAl sonde sous cutanée 0.28 0.13;0.63 0.0012
Sonde sous cutanée 92 (38%) 9 (18%) sonde DAI transveineuse 0.29 0.14;0.58

Tableau supplémentaire 3 : Analyse des facteurs associés a la survenue du CJP1 durant le suivi avec régression de Cox
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Facteurs associés a la survenue du CJP2 durant le suivi (infection de matériel ou dysfonctionnement de sonde ou choc inapproprié)

NON(N=232) OUI(N=74) Variable N HR 95% IC p-value
Groupe d'age YC 17 (7%) 9 (12%) YC 306 2.23 1.07 ; 4.66 0.0206
BGP 69 (30%) 31 (42%) BGP 1.80 1.11;2.93
AGP 146 (63%) 34 (46%) AGP 1.00
Age (années) Moy+ET 13.0+/-3.1 11.7+/-3.4 Age (années) 306 0.90 0.84;0.96 0.0012
Type DAI S-ICD 78 (34%) 9 (12%) S-ICD 306 0.64 0.30;1.40
Endovasculaire 76 (33%) 27 (36%) Endovasculaire 1.00 0.0080
Chirurgical 78 (34%) 38 (51%) Chirurgical 1.76 1.06;2.91
Poids Moy+ET 46.7+/-17.4 43.2+/-18.6 Poids 251 0.99 0.97;1.00 0.0781
Taille Moy£ET 153.6+/-19.7 147.8+/-20.7 Taille 235 0.99 0.97;1.00 0.0168
IMC Moy+ET 19.4+/-4.1 19.4+/-5.6 IMC 234 1.00 0.95; 1.06 0.9813
Cardiopathie (Regroupement) CMH 81 (35%) 27 (36%) Cardiopathie CMH 306 1.21 0.42;3.45
CMD, Congénitale ou Autre 49 (21%) 11 (15%) Cardiopathie CMD, Congénitale ou Autre 0.96 0.31;3.04 s
Dysplasies arythmogéenes 17 (7%) 4 (5%) Cardiopathie Dysplasies arythmogénes 1.00
Arythmies héréditaires 85 (37%) 32 (43%) Cardiopathie Arythmies héréditaires 1.28 0.45; 3.63
Indication pacing initial oul 23 (10%) 8 (11%) Indication pacing initial OUI 303 1.13 0.54;2.35 0.7474
Indication d'implantation DAI Primaire 89 (38%) 32 (43%) indication DAl primaire 306 1.21 0.76; 1.92 0.4182
Secondaire 143 (62%) 42 (57%) indication DAI secondaire 1.00
Année d'implantation Moy+ET 2014.2+/-4.0 2012.4+/-4.0 Année d'implantation 306 1.00 0.94;1.06 0.9607
Complications a I'implantation Ooul 23 (10%) 9 (12%) Complications a I'implantation OUI 306 1.15 0.57;2.31 0.6957
Sonde A/V Epicardique 76 (54%) 37 (65%) sonde A/V épicardique 197 1.82 1.04;3.18 0.0351
Transveineuse 64 (46%) 20 (35%) sonde A/V Transveineuse 1.00
Sonde DAI Epicardique 41 (18%) 19 (28%) Sonde DAI épicardique 293 1.00
Pleural 28 (12%) 8 (12%) sonde DAl pleural 0.55 0.24;1.27
Transveineuse 73 (32%) 23 (34%) sonde DAl sonde sous cutanée 0.55 0.29; 1.05 01087
Sonde sous cutanée 83 (37%) 18 (26%) sonde DAl transveineuse 0.48 0.26; 0.90

Tableau supplémentaire 4 : Analyse des facteurs associés a la survenue du CJP2 durant le suivi avec régression de Cox
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Titre de These : Défibrillateur Automatique Implantable chez les enfants : causes et
évaluation des difféerentes techniques d’'implantation

RESUME

Introduction :

L'implantation d’un Défibrillateur Automatique Implantable (DAI) en population pédiatrique
est associée a la survenue de fréquentes complications telles que les fractures de sondes, les
infections de matériel, les chocs inappropriés. Nous avons comparé les trois modalités de
défibrillation disponibles (endovasculaire, chirurgicale, sous-cutanée S-ICD) en termes
d’efficacité et de sécurité.

Matériel et Méthodes :

Nous avons inclus dans cette étude observationnelle, multicentrique et rétrospective, 306
enfants implantés d’un DAI a 16 ans ou moins. Le critére de jugement principal est la
survenue d’un dysfonctionnement de sonde ou d’une infection de matériel au-dela de 30
jours post-implantation.

Résultats :

L'age moyen d’implantation est de 12.6ans, 34% des enfants ont été implantés d’un DAI
endovasculaire, 28% d’un DAl sous-cutané (S-ICD), 38% d’un DAI chirurgical. Pendant une
durée moyenne de suivi de 5.5 années, le critére de jugement est survenu chez 18% des
enfants. En analyse multivariée, apres ajustement sur I’age, le type de DAI et stratification
sur la cardiopathie, on retrouve un surrisque d’événements statistiquement significatif avec
I’'approche chirurgicale par rapport au S-ICD (HR 7.54). On ne retrouve en revanche pas de
différence significative entre le DAl endovasculaire et chirurgical. Le taux de chocs
appropriés est de 30%, de chocs inappropriés de 11% et sans différence entre les types de
DAL

Conclusion :
Cette étude pourrait plaider en faveur de I'implantation d’un DAI sous-cutané chez I’enfant
en I'absence de contre-indication liée a son emploi (gabarit, stimulo-dépendance, screening).

MOTS-CLES
Défibrillateur Automatique Implantable, enfant, endovasculaire, chirurgical, sous-cutané, S-

ICD, chocs appropriés, chocs inappropriés, complications, dysfonctionnement de sonde,
fracture de sonde, infection de matériel
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