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Quelques chiffres

5% des porteurs de PM sont des enfants
1% des porteurs de DAl sont des enfants

Environ 300 resynchronisations pédiatriques
rapportées dans la littérature

Série tres hétérogéne pour « gonfler » les effectifs
Niveau de preuve faible




Brady-arythmie de I'enfant

" BAV Immun
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Cardiopathie _
congénitale

BAV post-opératoire
Post-opératoire— Maladie rythmique de l'oreillette
— Dysfonction sinale/Senning-Mustard



BAVc de diagnostic périnatal

e BAV « malformatif » e BAV « immun »

— Anomalie de |a jonction
auriculo-ventriculaire
* 40%de BAVc apres 20 ans

Huhta et al. Circ 1983

 AC anti SSA/SSB

* Diagnostic entre 16 et 24 SA
 1/10 000 NN vivants

* Mortalité périnatale: 16-19%

* Risque de 2 a 3% pour Primipare

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

* Risque de cardiomyopathie II7"® +++
Smith et al. Cardiol Young 2006



BAVc lupique néonatal
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BAVc lupique

* Pronostic

— 8 2 19% de mortalité
malgré stimulation
précoce

— Principalement par
défaillance cardiaque
dans la période
néonatale

— Fact de mauvais
pronostic: anasarque,
fibroélastose avant
32SA, FC feetale < 45bpm

Buyon J et al; JACC 1998




BAVc de I'enfance

* « Progressive conduction cardiac disease » (PCCD)
— Cause inconnue le plus svt
— SCN5A, SCN1B

— Forme familiale: Chromosome 19, TRPM4,
NKX2.5 (+ CIA ostium secundum)

* Blocs infectieux et toxiques
* Associé a des myopathies et cardiomyopathies
— Steinert

— Sd de Kearns-Sayre
— Laminopathie, desminopathie
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INDICATIONS DE STIMULATION









BAVc/indications de stimulation

* BAVc symptomatique —

e Dysfonction VG/ETT

* Implantation
prophylactique

Défaillance cardiaque
Syncope

Intolérance a 'effort
Mauvaise prise de poids

DTDVG AN mais FEVG #

Rythme d’échappement lent
Avant 2 ans : £ 50-55 bpm,
< 70 si cardiopathie associée
Aprés 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

Tous les patients au-dela de 15 ans
Michaelson, Pace 1997




Auteur/Année Effectif Syncop Facteur de risque

e
Batisse 39pts 2 Fc <50 avant 2 ans

1980 Fc < 40 apres 4 ans
Karpawich 24pts 7 1 Fc <50 bpm

1981

Esscher /70pts 11 2 Grossesse Fc
1981

Reid 35pts 1 1 Fc <50 bpm

1982

Dewey 27pts 6 2 Fc moyenne dirune <

1987 50 bpm

Michaelsson 102pts 27 6 Age > 15 ans Fc
1995 QT allongé BBD

ESV
Total 297



TROUBLES CONDUCTIFS POST
OPERATOIRES



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 immeédiatement apres chirurgie ou tot dans période post-op

Rares cas de survenus apres des mois ou années.



Mortalité des BAV post-opératoires
persistants NON appareillés

100%
80%
30%
38%
28%
100%
64%

Avant 1956
1956-1961
1956-1966
1957-1973
1957-1978
1960-1967
1962-1968

Lillehei et al.
Lillehei et al.
Hurwitz et al.
Hofschire et al.
Driscoll et al.
Squarcia et al.

Murphy et al.



BAV transitoire / BAV persistant

Gross et al. Heart Rhythm, 2006

* 2/3 des BAV post op sont R .
transitoires E @ os
S 2 ool v .
e Délai de « guérison » $:
— 95% avant 9 jours 5 o L a0
9% de trouble conductif 8 £ o e
partiel résiduel 04
Weindling et al. Am J Cardiol, 1998 © 5 0 15 2 2% 3
AVB Day #
 Récupération tardive * (ré)apparition tardive de BAV
— 32% des patients - de 2 mois a 19 ans
implantés retrouvent une 23% de BAV transitoire péri-op

conduction AV complete

ou partielle a 5.5 ans
(0.1-20)

Liberman et al. Pediatr Cardiol, 2008

Bruckheimer et al.
J Interv Card Electrophysiol, 2002
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EN PRATIQUE, au-dela de J10/J15...

BAV de haut degré, BAV complet

— PM sans explo Class |
BAV < 48 heures
— Pas de PM, pas d’explo Class Il

48 h < BAV < 10 jours, ECG strictement
superposable a I'ECG pré-op

— Pas de PM, pas d’explo Class Il

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 Coeur, 2003
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BRADYCARDIE SINUSALE ET MALADIE
RYTHMIQUE DE LUOREILLETTE



Dysfonction sinusale « native »

e Hétérotaxie, Lévo-isomeérisme

A retours veineux

VCS gauche

A anatomie des ventricules
CIv
VU

=> Dysfonction sinusale +/- trouble conductif



Maladie de l'oreillette post opératoire

* Mustard/Senning * Fontan/DCPT

VIRV
=) —
Lateral RA atriotomy Posterior RA atriotomy
O % O 9%°
SIS I =)
Atrial Septum Excision Septum and Post RA Excision
Oo oo C. Oo oo
SIS ®
Pericardial baffle Autogenous baffle
70%
48.5%
41%

Birnie et al. 1998




Maladie de l'oreillette/Canalopathie

;|.| i_ll.‘l >I I:LJJ..I LJ I.L.l i.l.l I.LLLIL Tddial |
g
22:38:16 161 4 pause 3.8 sec




Dysfonction sinusale/Canalopathie

Sexe:Homme Date naiss: i : AT ,,,,_:;m 2
Sympt omes :
10 mm/mV 25 mm/s Filtre: H50 d 100 Hz

- -
HE R i R 5

V3
e




Class 1

Class Ila



Bradycardie/spasme du sanglot




INDICATIONS DE STIMULATION



e Class |

— SYMPTOMIES lié a une
bradycardie inadaptée a I'age.

e (Class Il

— Ttt anti-arythmique pour maladie
de l'oreillette (hors digoxine ou RF) Class lla

— Cardiopathie et altération hémodynamique / Bradycardie ou
perte de la systole auriculaire Class lla

— Bradycardie sévere asymptomatique associée a une

cardiopathie congénitale:
Class lla pour I'enfant

Fc<4 m > :
¢ <40 bpm et pauses > 3 sec Class Ilb pour I'ado.

e (Class lli

— Bradycardie asymptomatique: FC > 40bpm et pause < 3 sec.



TECHNIQUES D’IMPLANTATION ET
PROGRAMMATION






Comment implanter: Endo ou Epi ?

Courtesy of Janice

,,,,,



Comment implanter: Endo ou Epi ?

STIMULATION STIMULATION EPICARDIQUE

ENDOCAVITAIRE
©0000000O00O0OEOOOEOOO AVANTAGES ©O00B000000000000000EO

Rapide/simple Préserve le capital veineux
Meilleur seuil de stimulation Stimulation VG ++++
Meilleure longévité des sondes Possible des la naissance

OBBEBEEEEAOOEBE INCONVENIENTS 0000000

Risque d’occlusion veineuse Risque de la chirurgie cardiaque
Risque de I'extraction Risque de strangulation coronaire
Risque d’endocardite sur sonde Longévité moindre des sondes

« Impossible » avant 10 kg Seuil de stimulation moins bons

Effet délétere de la stimulation VD Disponibilité des chirurgiens




Longévité des sondes

Survie |endo |épi
des
sondes )
. EO75~ 1—11-—
alan (97% |96% :
A 2 050
a3ans |88% (92%
E
abans [85% [58% © 025
Fortescue et al, 2005 0.004

Endocardial

10
Time (years)

Kaplan-Meier survival estimate

15

Epicardial
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Fig 1. Kaplan-Meier graph of months to first revision. Wilhelm et al, 2015



Complications de la stimulation endocavitaire

* |dem que celles de
I’'adulte mais accentuées
par

— Diametre des vaisseaux
— Nombre de ré-intervention
— Activité physique plus

intense
— Croissance

e D’autant plus important
qgue I'enfant est implanté
jeune.




Effet délétere de la sti. VD

REVIEW

The Deleterious Consequences of Right Ventricular
Apical Pacing: Time to Seek Alternate Site Pacing

ANTONIS S. MANOLIS

Trial No. of Patients Mean Age (y) Mean FU (y) LA Diameter LV Function CHF AF
Tantengco et al 28 24 195 9.5 NA l 2pts NA
Karpawich et al.2® 14 15.5 55 NA Altered Histology NA  NA
Thambo et al.* 23 24 10 NA VDS NA  NA
Tse et al3! 12 72 1.5 NA L/MPD NA  NA
Hamdan et al.3 13 66 NA* NA L/1SNA NA  NA
DAVID% 506 64 1 NA NA ? NA
MADIT II¥738 Substudy 567 64 1.7 NA NA ? NA
Wonisch et al.* 17 59 0.25 NA NA ** NA
Thackray et al.40 307 72 5.2 NA NA
MOST#! 1.339 74 6 NA NA TABLE 2. Comparison Between Controls and Patients After
Nielsen et al.4? 177 74 29 " l Long-Term Follow-Up
OKeefe et al.** 59 69 15 NA | Long-Term RV Pacing  Controls
AF = atial fibrillation; CHF = congestive heart failure; DS = dyssynchrony; FU = follow-up; LA = left atrium; LBBB = lef| Bc output, Uimin 3806 4908
block; LV = left ventricular; MPD = myocardial perfusion defects; NA = not available/ not assessed; SNA = sympatheticZ_ Mean LV EDD, mm 55+7* 46+6
* Acute study. -
**Parmanent RV pacing significantly reduced exercise capacity and submaximal cardiorespiratory parameters. Pathological LV EDD, % S2t 0
Ratio posterior/szptal wall 13=x0.21 1+0.4
. p . . . . . re Ratio mitral regurgitation/left atrium 168 5+2
Detrimental Ventricular Remodeling in Patients With —
' . . . . . LV filling time, ms 45307 47751
Congenital C ()1}1pletc Heart Block and Chronic Right Interventricular dyssynchrony, ms 5518t 18211
Ventricular Apical Pacing tra-LV delay, ms 5018t 100
Jean-Benoit Thambo, MD*; Piemre Bordachar, MD*; Stephane Garrigue, MD, PhD; Septaliposterior wall delay, ms 842261 180
Stephane Lafitte, MD, PhD; Prashanthan Sanders, MBBS, PhD; Sylvain Reuter, MD; DLC, % 30x15t 10x7
Romain Girardot, MD; David Crepin, MD; Patricia Reant, MD; Raymond Roudaut, MD; g xerciee, W 123241 185+30
Pierre Jais, MD; Michel Haissaguerre, MD; Jacques Clementy, MD; Maria Jimenez, MD, PhD EDD indicates end-diastolic diameter.
*P<0.05; tP<0.01.




LV EF [%]

Stimulation pointe VG
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Simple ou double chambre ?

* Sicoeur anatomiquement NORMAL, pas de
bénéfice du DDD chez I'enfant

* Echo VVI-Rvs DDD

— FEVG, E/A mitral, TVI.... Idem
* Pourtant

— 57% de syndrome du PM

Horenstein et al, PACE 2003

Horenstein et al, PACE 2004



Programmation

 BAV implanté en * Adapter le DAV et les
simple chambre périodes réfractaires
— VVI 120 jusqu’a
acquisition de la
marche

— Puis VVI R avec FC
haute max

 BAV implanté en
double chambre
— DDD ou VDD
— FC haute max




« Sonde endocavitaire chez 'enfant tu
implanteras, a I'extraction prét tu seras »

L-TGV en BAVc né en 2000

PM1 DDD épi en % Changement de boitier SMESEP Sonde tendue et défaillante en 2015
PM2 VVI endo en 2003 Pds: 55 kg
Pds: 16 kg Taille: 173 cm

Taille: 102 cm



Extraction prophylactique:
Necker/ICPS/HEGP

39 patients/43 sondes

Sondes tendues et/ou
dysfonctionnelles — pas
d’infection

85% de succes complet ou
partiel

Pas de complication majeure
1 CEC « semi-programmeée »

3 sondes ajoutées en
homolatéral




DONC...

 Endocavitaire le plus tard possible

e Stimulation a la pointe du VG




Techniques alternatives




STIMULATION MULTI-SITES ET
RESYNCHRONISATION EN PEDIATRIE



CRT/pédiatrie/cardiopathies congénitales

e Pas d’«evidence based
medecine »

* Physiologie particuliere
e Dysfonction VG, VD et
ventricule unique VU de morphologie indéterminée
* BBD>BBG (VD systémique, Fallot)
* NYHA letll
* Technique d’implantation
différente

» Malgré tout résultats VU type VDDI
prometteurs Smith et al. Cardiol Young. 2006 Oct;16(5):437-54.




Données de la littérature

Auteur Nombre Technique
Année de de d’implantation

publication | patients

Dubin 103 70 43% endo QRS 4 mois 11
2005 47% épi 166->126 ms

10% mixte FE

26->40%

Janousek 109 80 41% endo QRS 7.5 mois 18,5
2009 33% épi 160->130ms

26% mixte
Cecchin 60 76 28% endo QRS 8 mois 13
2009 63% épi 149->120ms

8% mixte FE

36->42%



Ejection Fraction (%)
8 3

»
o

10

o
=

o
/ -0~ Left Ventricle
o -0 Right Vertricle
—4~ Single Ventricle
—»— Total
Pre-CRT Post-CRT (<30 days) Post-CRT (>3 months)

QRS: 149 - 120 ms

QRS Duration (msec)

180

160

3

120

100

FE: 36 2 42%

\

. —O—LeftVentricle

-0—Right Ventricle
—&—Single Ventricle

| = Total

Pre-CRT

Post-CRT (<30 days)

Post-CRT (>3 months)




Pas d’indication standardisée

Indications au cas par cas

Ne pas « trop » attendre  EN BREF...

— Fuite tricuspide — Intéréts pour les patients déja

Bilan des lésions stimules

hémodynamique — Associé a la chirurgie (re-
valvulation)

résiduelle

Stratification du risque * Alongterme

rythmique
— PM ou DAI ? CRT-P ou CRT-D
— PM: Senning-Mustard
— DAI: Fallot

— Retarde la transplantation ?



DEFIBRILLATION EN PEDIATRIE



Données limitées de la littérature...

Premier auteur, Prévention Prévention cardioP. défaut Taux de thérapie Taux de thérapie
année de Nb de Age secondaire primaire Cong sondes appropriée inappropriée
publication patients moyen (%) (%) (%) (%) (%) (%)
Silka, 1993 125 1.9-19.9 96 4 18 NA 68 20
Korte, 2002 20 6-22 75 25 55 NA 75 50
Gradaus, 2004 25 9-18 80 20 12 NA 68 49
Ten Harkel,
2005 23 0.5-16 83 17 13 4 30 22
Costa, 2006 29 2-21 68 31 7 14 28 38
Berul, 2008 443 0-54 48 52 46 14 26 21

225 pts < 16 yrs

Celiker, 2010 28 2-25 79 21 14 21 61 25

Necker 77 3.5-18 57 43 10 8 32 8



Pathologies cardiaques sous-jacentes

35
m Canalopathie m Cardiomyopathie (H, R, D, DVDA)
> 0 r AN Malformation cardiaque
T 25 ¢ \\i‘ \i\ i
L 20+
“6 0,
= 15 F 10%
o
§ 10 |
5t — 35%
<5 5-10 1115 16-20 21-25 26-30
Age (Years)
1 Congenital Heart Disease B /diopathic Dilated Cardiomyopathy
O Primary Electrical Disease B Hypertrophic Cardiomyopathy 55%

Diagnostic and age at initial implant:
about 76 patients

Expérience Necker
Alexander et al. JCE 2004



Type d’indication

e Prévention secondaire =

14

— Class |
— Discuté pour LQT1, .
TVPC découverte sur MS &

* Prévention primaire

— Class llb : I

2003 2004 2005 2006 2007 2008 2009 2010 2011 2012 2013 2014

12 —

M Prevention secondaire Prevention primaire Necker

* Taux de choc appropriés

— 32% en prévention secondaire

— 18% en prévention primaire
Berul et al. JACC 2008.



Prévention primaire:
stratification du risque difficile en pédiatrie

FdR
validés

* Indication au cas par cas

* |Information éclairée des parents




Plus de complications que chez I'adulte

Au total jusqu’a 38% de complications aeandereta. sce 2000
Chocs inappropriés plus frequents

— 24% vs 14%. Berul et al. JACC 2008
 Liés aux facture de sondes, tachycardie sinusale, oversensing T
Plus d’infections % Link et l JACC 1993

Plus de dysfonction de sonde:
— 7to030%vs1to5%

— FdR de dysfonct. sondes
* Technique d’implantation
 Age al'implantation : entre 5 et 10 ans  Rradbill et al. Heart Rhythm 2010






Implantation « non endocavitaire »

Radbill et al. Heart Rhythm 2010

54 coils pour 39 patients !!!




7 ans

Tomaske et al. Europace 2008

Bauersfeld et al. Ann Thorac Surg 2007

16

14

12

10

(o]

)]

SN

N

DAI épi/Necker

2003 2004 2005 2006 2007 2008 2009 2010 2011 2012 2013 2014 2015 2016

B EPI WENDO



S-ICD

* Griksaitis, Europace
2013: 3 patients
— 9.252a 15 ans
— 31.38 2 54.31 Kg (32)
* 1PM AAI/LQT
* Pettit, PACE 2013:
9 patients
— 10a 18 ans
— 34 2102 Kg (52)




Type de DAI et Programmation

 <30/40 Kg * Programmation
— DAI épi double chambre — 1 zone FV pour Fc > FMT
e Canalopathie
e CMH
 >30/40 Kg
C — 2 zones
— DAI épi simple chambre .y
— DAl endo simple chambre e TV: Fallot A Tachy. sinusale
— S-ICD si pas stimulation — 3 7z0nes
anti brady ou anti tachy e FV
nécessaire et gabarit OK . TV?2

e TV 1 Moniteur (mouchard)



Stimulation, Défibrillation et Resynchronisation en Pédiatre

CONCLUSION



Pas de prothese ou sonde dédiée a I'enfant
Pourtant contraintes particulieres

— Croissance

— Acces veineux

— Cardiopathie associée
— Physiologie de I'enfant

Prise en charge au cas par cas






