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n Des situations de la vie courante à 
considérer 
n Sport 
n Grossesse 
n Vie professionnelle, Assurances 

Adultes avec CC : des patients 
“survivants” mais pas “guéris à vie” 

n  De multiples situations à risque élevé 
n  Défaillance cardiaque  
n  Arythmie 
n  Mort subite  
n  Intervention chirurgicale  
n  Endocardite infectieuse 
n  HTAP  
n  Syndrome d’Eisenmenger (shunt droite-gauche) 

11Baumgartner H et al. Eur Heart J 2010; 31 (23):2915-57 



Motifs d’hospitalisations 



Adultes avec CC : plus souvent hospitalisés pour 
une cause cardiovasculaire 

•  Taux d’hospitalisation 2 à 3 fois plus élevé que dans la population générale 
•  Dans 61% des cas : cause cardiovasculaire, en particulier l’arythmie 

 14Verheugt C et al. Heart 2010;96(11):872-8 

Hospitalisations pour cause 
cardiovasculaire 
 
Registre CONCOR n= 5798 
entre 2001 et 2005 



Une nouvelle population, des problèmes spécifiques… 

Khairy, P, Circulation, 2010 

-  556 ToF 
-  ventricular arrhythmia: 14.6% 

Ghai, A. JACC 2002 



Age et causes des décès (registre CONCOR) 
n  Age médian de survenue des décès : 48,8 ans (13) 

n  77% des décès : origine cardiologique 

n  Défaillance cardiaque chronique et mort subite représentent  45% 
des décès 

n  Patients décédés de mort subite : 10 ans plus jeunes 

13Verheught CL et al. Eur Heart J 2010 May;31(10):1220-9  



Bouchardy, J. et al. Circulation 2009;120:1679-1686 

Atrial arrhythmias in ACHD 

Prévalance of AA = 15,1% in GUCH  
3 time higher than in general population 



Tetralogy of Fallot 
(TOF) 

Khairy, P, Circulation, 2010 

-  556 ToF 
-  ventricular arrhythmia: 14.6% 



Facteurs favorisant 







Zeppenfeld, K. et al. Circulation 2007;116:2241-2252 



Tétralogie de Fallot: réparation chirurgicale 



Risk Score for Appropriate ICD Shocks in Primary Prevention  

Prior palliative shunt 2 

Inducible sustained ventricular 
tachycardia 

2 

QRS duration     180 ms 1 

Ventriculotomy incision 2 

Nonsustained ventricular tachycardia 2 

LVEDP     12 mm Hg 3 

Total points 0–12 

Freedom from appropriate ICD shocks in primary 
prevention according to risk category 

Khairy P.Circulation 2008 



Patient de 20 ans, Fallot opéré 
puis RVAo 
ATCD de malaises sans PCI 
Nombreuses ESV au Holter 

Actualité dans la Tétralogie de Fallot 
Prise en charge 





 1 ) L’ablation par RF pour 
  
 T r a i t e r l e s t r o u b l e s d u r y t h m e 

ventriculaires 



Patients opérés d’une TF possèdent 
tous un substrat arythmogéne 
- Le temps et l’altération des conditions 
hémodynamiques induisent une fibrose 
ralentissant la conduction dans les 
isthmes anatomiques, favorisant les TV 
- Vitesse de conduction < 0,4 m/s au 
sein d’un isthme prédictive de TV 
inductible 
 

Traiter les zones à risques avant survenue 
évènements  rythmiques 

 2 ) L’ablation par RF pour 
  
 

 Z Jalal HRS 2012 



RF + cardiopathies congénitales 
= Difficultés 

 
•  Ablation acute success rate is 77-78 % in CHD vs 95 % 

•  Ablation is challenging  
–  Issues, 
–   heart anatomy,  
–  av node and hiss location ? 

 
 

Chetaille, heart rhythm 2004 



Système 
Stereotaxis 





Magnet 



Bien stratifier le risque = Mieux 
comprendre 

Fallot = Fuite pulmonaire = Mort subite 

BBD ? 

Interaction VG VD ? 

Relation entre TV isthmes et mort 
subite ? 



Fuite pulmonaire 



Dilatation 
du VD 

Dilatation 
de 

l’anneau 
tricuspide 

IT 

Dilatation 
de l’OD 

Surcharge 
volumique 

VD 

IP 

Sténose pulmonaire 
résiduelle 
 

Arythmie auriculaire 

Élargissement du QRS:  
« électromécanique » 
Arythmie ventriculaire 

Interaction VD-VG 
-asynchronisme VD-VG 
-modification de la courbe P/V 

Lésion chirugicale (voie trans-atriale) 

Altération fonction VD 

Altération fonction VG 



Fallot/PR/VT - SD  

Gatzoulis Lancet 2000!

PS !
> 60 mmHg!

TR !
> 2/4!

PR !
> 2/4!



 Knauth AL et al  Heart  2008;94:211-216 



Indication opératoire: 
-VTD>150ml/m² 
-Anévrysme infundibulaire>40mm 
-Altération de la fonction VD 
                                   Therrien J. Am J Cardiol 2005 

IRM 
Examen de 
référence 

ETT 
Position rétrosternale 
Patients multiopérés 
Analyse volumique et 
 fonctionnelle complexe 

Quand remplacer la valve pulmonaire 



Quantifier l’Insuffisance pulmonaire 

Fraction de Régurgitation   = 
 

Forward Volume 
Reverse Volume 
 

IP sévère (>40%) 







Interaction VD/VG 



Multicenter Case-Control Study of 
Ventricular Arrhythmias in Tetralogy of Fallot 

E Walsh,  C Gonzalez,  J Atallah,  
and Participating Members of PACES 

	  	  	  Denver	  2013	  

Event Type N (%) 

Sudden Death 9 (12%) 

Resuscitated Cardiac Arrest 15 (21%) 

Sustained Ventricular Arrhythmia without arrest 41 (57%) 

Appropriate ICD shock 7 (10%) 

72 Cases + 216 Controls 
Mean age at EVENT: 27.1 ± 12.3 years 



Random Forest Decision Tree 



Elaboration et validation du modèle animal 

15 cochons nouveau-nés: modèle chronique 
 - fuite pulmonaire 
 - sténose pulmonaire 
 - patch infundibulaire 

Thambo JB, Int J Cardiol, 2010 



Résultats : Western Blot 

 Tendance vers une diminution d’expression 
 dans le VD, plus importante chez les cochons du 
groupe Fallot.  

Alpha-tubuline 

Connexine 43 

F1VG  F1VD    F2VG F2VD               TVG     TVD 

50 kDa 

43 kDa 



 Etude du substrat de l’insuffisance 
cardiaque et de la mort subite dans T4F 

Signature transcriptomique du cœur 
de mouton défaillant 

Moutons	  contrôles	   Moutons	  opérés	  

15008	  spots	  d’intérêt	  sur	  la	  puce	  dont	  7700	  gènes	  annotés	  et	  7308	  non	  annotés	  
209	  gènes	  significa>vement	  différents	  entre	  les	  moutons	  sains	  et	  opérés	  dont	  107	  gènes	  annotés	  	  
	  



UN EFFET ANTIARYTHMIQUE DE LA 
RESYNCHRONISATION? 



Tétralogie de Fallot 

Gatzoulis Circ 1995 



Activation électrique dans la tétralogie de Fallot  

Thambo JB, Int J Cardiol, 2011 

•  9 patients opérés d’une 
tétralogie de Fallot + 
CRT(+/-D) 

•  Utilisation d’un nouveau 
système de cartographie 
non invasive :  

le Cardioinsight®, (USA) 

•  Etude du profil 
d’activation électrique en 
RS, VD, BiV 

 



Pour le même aspect électrocardiographique, il existe en RS plusieurs profils 
d‘activation en fonction de la nature et du niveau de bloc. 

Thambo JB, Int J Cardiol, 2011 





Le temps d’activation globale et les différents index 
d’asynchronisme sont significativement améliorés (p<0.05) 

par la stimulation BiV 

Thambo JB, Int J Cardiol, 2011 



Impact de la resynchronisation chez des patients avec tétralogie de Fallot opérée  

Thambo JB, Heart Rhythm, 2010 

-  8 patients 
-  Bloc de branche droit 
-  Dysfonction ventriculaire droite 
-  1 sonde gauche 
-  1 sonde droite 



Mieux comprendre pour mieux 
traiter 



Noninvasive Electrocardiographic Imaging  
to optimize selection/implantation for CRT  













•  Traiter les troubles du rythmes 

– débute des la prise en charge initiale 
– Prévenir les complications 
– Eviter le remodelage voire le reverser ? 
– BiV pacing have beneficial hemodynamic 

effect on RV and LV dysfunction 
– Does early treatement of dysynchrony prevent  

remodeling with RV and/or LV dysfunction 
and decrease arrhythmias and/or sudden 
death incidence ? 

Conclusion  


