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Etiologies 



Brady-arythmie de l’enfant 

Cœur  
anatomiquement  
sain 

BAV Immun 
 
BAV progressif 
 
Canalopathie 

Maladie rythmique de  
l’oreillette 
Dysfonction sinusale 
QT Long 
 

Cardiopathie  
congénitale  

Pré-opératoire 
 
 
 
Post-opératoire 
 

BAV « malformatif » 
Dysfonction sinusale/hétérotaxie 

BAV post-opératoire 
Maladie rythmique de l’oreillette 
Dysfonction sinale/Senning-Mustard 



BAV Complet 



BAVc de diagnostic périnatal 
• BAV « malformatif »  

• Anomalie de la jonction 
auriculo-ventriculaire 
• 40%de BAVc après 20 

ans 
 

• BAV « immun » 
 

 

 

 

 

• AC anti SSA/SSB 

• Diagnostic entre 16 et 24 SA 

• 1/10 000 NN vivants 

• Mortalité périnatale: 16-19% 

• Risque de 2 à 3% pour Primipare 

• Risque de récidive de 20%  =>Protocole PLAQUENIL® 

• Risque de cardiomyopathie IIaire +++ 

 



� Modele affection auto immune acquise “passiive”         
� (1st, 2nd, 3rd-degree heart block) most commonly develop during 18–24 weeks of pregnancy.  
� CHB is a progressively developing disease and 3rd-degree heart block appears to be irreversible 



• 85% of foetus with congenital heart block and absence 
of structural abnormalities have maternal transfer of 
antibodies against SSA/Ro and SSB/La 

• however only 2% of seropositive mother have 
newborns with congenital heart block  

• This low risk rate rises to 19% for women with a 
previously affected newborn  

Background 



• antibodies to SSA/Ro and SSB/La could not be the only cause of the disease and other maternal and foetal 
factors are important.  
•Nevertheless, maternal health status is not considered a risk factor for CHB; approximately 40-60% of 
mothers with an affected newborn are totally asymptomatic for autoimmune disease when foetal 
bradycardia is found  



BAVc lupique néonatal 



Pronostic  

• despite early diagnosis and 
treatment CHB carries hight 
fetal and neonatal mortality 

•mortality rate varied from 8 
% to 19 % despite early 
pacing 

• mostly attribuable to 
cardiac failure in the neonatal 
period  

•Importance of the 
inflammatory process 

•Fetal hydrops, fibroelastosis, 
< 32 weeks = Poor prognosis Buyon J et al; JACC 1998 



Prognosis 



Treatment  

• Risk for syncope, heart failure and sudden death is present at any age 
including fetal life. 

• Only treatment is pacemaker implantation (PMI) 
• Specific pacing indication for asymptomatic patients 



BAVc  de l’enfance 
� « Progressive conduction cardiac disease » (PCCD) 

� Cause inconnue le plus svt 
� Absence anticorps maternels 
� Souvent après 6 mois  

� SCN5A, SCN1B (Brugada-Ac/Aa…)/GJA5 
� Forme familiale: Chromosome 19, TRPM4,  NKX2.5 (+ CIA 

ostium secundum) 

�Blocs infectieux et toxiques 
�Associé à des myopathies et cardiomyopathies 

� Steinert 
� Sd de Kearns-Sayre 
� Laminopathie, desminopathie 

 
 



BAVc enfance  

Décembre 2010 



16 

Mai 2011 



INDICATIONS DE 
STIMULATION 
BAV complet 









Patiente 16 ans: syncope 



Patiente 25 ans: asymptomatique 



Patiente 25 ans: asymptomatique 





Indications for permanent pacing in children  

Absolute indication  
 

Syncope attacks 
Congestive heart failure 
L Ventricular dysfunction 

< 2 years :  
HR < 55 beats/min in isolated block 
HR < 70 beats/min with associated 

disease 

High risk 

> 2 years :  
Mean HR < 50 beats/min  
HR < 40-45 beats/min 

Abrupt pauses in ventricular rate (3 
times basic cycle length) 

All patients older than 15 years 

Wide QRS escape rhythm (QRS>120ms)  or ventricular dysfunction, 
prolonged QT interval, ESV  

Gregoratos G, Circulation 2002  

Michaelson, Pace 1997  



BAVc/indications de stimulation 

• BAVc symptomatique 
 
 

• Dysfonction VG/ETT 
 

 
 
• Implantation 

prophylactique 

‐ Défaillance cardiaque 
‐ Syncope 
‐ Intolérance à l’effort 
‐ Mauvaise prise de poids 

 
 

‐ DTDVG ↗ mais FEVG # 
 
 

‐ Rythme d’échappement lent 
               Avant 2 ans : ≤ 50-55 bpm ,  
                < 70 si cardiopathie associée 
               Après 2 ans : FC moyenne < 50 bpm,  
 Fc  instantanée < 45  
 ou pause > 2-3 X RR de base 
‐ Anomalie ECG/Holter 
  QRS d’échappement larges 
 ESV, TDR ventriculaire 
 QT allongé 

 
 

 
 



Troubles conductifs post 
opératoires 
 
 



� Double switch (15,6%), Tricuspide (7,8%) et Mitrale (7,4%) 
remplacement, Switch Atrial avec CIV (6,4%), Rastelli (4,8 %),  

� Fermeture CIV par voie percutanée (3-20%) 
� Survient immédiatement après chirurgie ou tôt dans période post-

op 
� Rares cas de survenus après des mois ou années. 
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Mortalité des BAV post-opératoires 
persistants NON appareillés 

Taux de Mortalité Période Référence 
100% Avant 1956 Lillehei et al. 
80% 1956-1961 Lillehei et al. 
30% 1956-1966 Hurwitz et al. 
38% 1957-1973 Hofschire et al. 
28% 1957-1978 Driscoll et al. 
100% 1960-1967 Squarcia et al. 
64% 1962-1968 Murphy et al. 



BAV transitoire / BAV persistant 
• 2/3 des BAV post op sont 

transitoires 
• Délai de « guérison » 

• 95% avant 9 jours 
9% de trouble conductif 
partiel résiduel 

 
• Récupération tardive 

• 32% des patients 
implantés retrouvent 
une conduction AV 
complète ou partielle à 
5.5 ans (0.1-20) 

 
 

 

Weindling et al. Am J Cardiol, 1998 
 

Bruckheimer et al.  
J Interv Card Electrophysiol, 2002 

Gross et al. Heart Rhythm, 2006 

• (ré)apparition tardive de BAV 
- de 2 mois à 19 ans 

 23% de BAV transitoire péri-op 
 

Liberman et al. Pediatr Cardiol, 2008 
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EN PRATIQUE, au-delà de J10/J15… 
�BAV de haut degré, BAV complet 

� PM sans explo     Class I 
�BAV < 48 heures 

� Pas de PM, pas d’explo   Class III 
� 48 h < BAV < 10 jours, ECG strictement 

superposable à l’ECG pré-op 
� Pas de PM, pas d’explo   Class III 

� 48 h < BAV < 10 jours mais persistance de 
trouble conductif partiel et/ou bloc fasciculaire 
� Explo EE avec mesure du HV 

D’apres Villain et al. Arch Mal Cœur, 2003 
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Bradycardie sinusale et 
Maladie rythmique de 
l’oreillette 



Dysfonction sinusale « native » 

�Hétérotaxie, Lévo-isomérisme 
 

 
 
 
 

 
  => Dysfonction sinusale +/- trouble 
conductif 

            retours veineux 
VCS gauche 

            anatomie des ventricules 
 CIV 
 VU 

! 

! 



Birnie et al. 1998 

70% 
48.5% 

41% 

Maladie de l’oreillette post 
opératoire 
• Mustard/Senning • Fontan/DCPT 



Maladie de 
l’oreillette/Canalopathie 
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Indications de 
stimulation 
Dysfonction sinusale et maladie rythmique de 
l’oreillette  



• Class II 
• Ttt anti-arythmique pour maladie  
    de l’oreillette (hors  digoxine ou RF)   Class IIa 
• Cardiopathie et altération hémodynamique / Bradycardie ou 

perte de la systole auriculaire                              Class IIa 
• Bradycardie sévère asymptomatique associée à une 

cardiopathie congénitale:  
       Fc < 40 bpm et pauses > 3 sec. 

• Class III 
• Bradycardie asymptomatique: FC > 40bpm et pause < 3 sec. 

 

• Class I 
– SYMPTOMES lié à une 

bradycardie inadaptée à l’âge. 

Class IIa pour l’enfant 
Class IIb pour l’ado. 

 



Techniques 
d’implantation et 
programmation 



Les limites de la stimulation endocardique 



Sweeney MO and Prinzen FW. A New Paradigm for Physiologic Ventricular Pacing. J Am Coll Cardiol 2006;47:282-8. 

Septal wall 

Lateral wall 

Les limites de la stimulation VD 



Detrimental effect of long term 
apical right ventricular pacing 

Long term RVP 
from the apex 
appears to be 

associated with LV 
systolic and 

diastolic 
dysfunction 

 
Tatengco et al JACC 

2001 



Effet délétère de la sti. VD 
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Kaplan-Meier rates for freedom from first documented incidence of atrial fibrillation 

Sweeney M O et al. Circulation 2003 

Atrial fibrillation 

Les limites de la stimulation VD 



 

La stimulation ventriculaire droite permanente expose à un remodelage ventriculaire délétère 

 

Particularités de la population pédiatrique: 
¾ Stimulés toute leur vie 
¾ Stimulés pendant la croissance cardiaque 

 

van Geldorp I, Heart 2011 Janousek J, Circulation 2013 

Best site to pace ?  



1 week later 



< 15 KG Epicardial LV apex or lat 

15-25 KG   Epicardial  RA/LV  

 LV 
> 25 KG Epicardial  RA/LV LA/LV 

Pacing  site and configuration 

30-40 ans  Epicardial BIV or LV  

100 % chirurgical  



Stimulation multi-sites 
et resynchronisation en 
pédiatrie 



Khairy et al; PACES/HRS Expert Consensus Statement on Arrhythmias in Adult Congenital Heart Disease 2014 



Khairy et al, Canadian Journal of Cardiology, 2014 





1 week later 
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Un double chambre pour qui 
?  
 



Question  

1. Dés 25 kg, il est classique de passer en 
endocavitaire double chambre  

2. Je reste en VVIR le plus longtemps possible car 
il est préférable d’implanter le moins de sonde 
possible  

3. Les capteur d’asservissement sont aujourd'hui 
très efficace et évitent les sous détections 
atriale avec chute brutale de fréquence de 
stimulation souvent mal tolérés 

4. Un simple chambre est classiquement 
implanté lors de troubles conductifs A-V 
intermittents 
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< 15 KG Epicardial LV apex ? or lat 

15-25 KG   Epicardial  RA/LV  

 LV 
> 25 KG Epicardial  RA/LV LA/LV 

Pacing  site and configuration 

30-40 ans  Epicardial BIV or LV  

100 % chirurgical  



Besoin d’une technique alternative 

Stimulation plus physiologique 
BiV ou VG 

Pas de sonde endocavitaire 

Le moins invasif possible 

Durabilité longue 



News strategies… 



Limites de la stimulation 
endocardique traditionnelle 

Preformance technologique suit une courbe en S 

Pe
rf

or
m

an
ce

 

Effort (funds) and/or Time 

Physical limit of technology 

Foster, Innovation:  The Attackers Advantage, Summit Books, 1986 

First implantable, transvenous  
pacemaker – Chardack-
Greatbatch,1960 

Rate response – 
Activitrax,1986 

Full automaticity – EnPulse MVP + full 
automaticity – 

Adapta 

MR Conditional – 
Revo/Advisa MRI 

SureScan 

Dual-demand pulse 
generator – Byrel 

First microprocessor-based,  
mode switching – Thera 

Physiologic dual-sensor 
(activity/MV) – Kappa 



Stimulation épicardique 
chirurgicale 

BAV congénital + myocardiopathie dilatée 
Sonde OD + 2 sondes VG  

BAV congénital 
Sonde VD  



Dans un monde parfait … 

Peu invasif 

Pas de sonde endocavitaire 

Stimulation plus physiologique 



P Jais, HRS 2011 

Stimulation épicardique sous-
xyphoidienne 



Bordachar P, JACC 2012 

Stimulation endocardique ventriculaire 
gauche 



Cho HC, et al. Circ Res 2007;100:112-5. 

Pacemaker biologique 



Implantation robotisée: sonde 
épicardique VG 



Implantation robotisée: sonde 
épicardique VG 



Stimulateur sans sonde 



Patient 69 ans; syncope 



Les limites: que faire en fin de vie du dispositif ??? 



Les limites: que faire en fin de vie du dispositif ??? 



Les limites: que faire en fin de vie du dispositif ??? 



Les limites: que faire en fin de vie du dispositif ??? 



Les limites: que faire en fin de vie du dispositif ??? 



Les limites: sonde auriculaire? Sonde VG? 



Perspectives … 



Perspectives … 





Comment stimuler une 
Cardiopathie congénitale… 
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Indication stimulation BiV ou syst V sur VD 
systémique 

Chez les patients appareillés et nécessitant une stimulation  
permanente  

améliorer le statut fonctionnel  
et éviter une altération progressive de la fonction du VD systémique 

Primo implantation  
en vue de préserver leur statut fonctionnel et hémodynamique 

Pas de données pour proposer la stimulation BiV comme 
traitement de la dysfonction du VD systémique 
symptomatique ou débutante 

Nécessite études multicentriques 



Comment implanter 

• Difficile ++ 
 
• Stimuler le V systémique 
• Plusieurs approches : 

•  Endocavitaire : mais sinus coronaire 
(souvent impossible accès) 

• Epicardique : chirurugie  
• Problème des sondes 

• Eviter sondes endocavitaires 



Tétralogie de Fallot : les questions  

�BBDt +++ = asynchronisme 
� La stimulation ne doit pas le majorer… 
� Y a t’il un site ou un mode de stimulation qui 

puisse corriger cet asynchronisme ? 
�Correction précoce de cet asynchronisme  = 

remodelage (mécanique, électrique ?) 
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Bordachar P, Europace 2008. 

TOF  RV pacing site  



Thambo JB, Int J Cardiol, 2011 

RS vs RV vs BIV Pacing in TOF / 
cardioinsight 



Thambo JB et al. Heart Rhythm. 2010 

TOF SR vs RV vs BiV 



Conclusions 

• Implanter en pensant à demain  
• A ce jour implantation 100 % chir : enfant et adulte 

jeune… 
• Besoin de développer des alternatives de stimulation 

moins invasives, durables qui préservent la fonction 
contractile 


