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ABREVIATIONS

DAI : Défibrillateur Automatique Implantable
QTc: QT corrigé

ECG : électrocardiogramme

TV : tachycardie ventriculaire

FV : fibrillation ventriculaire

LQTS : syndrome du QT long (long-QT syndrome)
CMH : cardiomyopathie hypertrophique

FEVG : fraction d’¢éjection du ventricule gauche
DAVD : dysplasie arythmogene du ventricule droit
CMD : cardiomyopathie dilatée

ATP : stimulation antitachycardique (AntiTachycardia Pacing)
TSV : tachycardie supra-ventriculaire

TrV : transveineux

Abd : abdominal

ESC : European Society of Cardiology

CHU : Centre Hospitalier Universitaire



1. INTRODUCTION

La mort subite chez I’enfant représente 1,3 a 4 déces pour 100 000 enfants par
année(1)(2)(3)(4). Pres de deux tiers d’entre elles seraient directement liées a un trouble du
rythme cardiaque (5). Si I’incidence est faible, comparée aux 50 a 100 / 100 000 déces par an
chez 1’adulte(6), elle n’en reste pas moins un réel probléme de santé publique notamment en
terme d’années de vie perdue.

Dans cette population de patients pédiatriques a risque de mort subite par troubles du
rythme ventriculaire, le traitement de la cause n’est pas toujours possible, et il faut parfois
recourir a I’implantation d’un défibrillateur automatique implantable (DAI). Il s’agit souvent
d’une décision difficile chez ces enfants qui seront porteur d’un DAI, pour la plupart toute
leur vie, et seront exposés a un risque important de complications médicales, sociales et
psychologiques. La meilleure technique d’implantation du DAI permettant de limiter ces

complications reste un sujet en débat en I’absence de grandes séries comparatives.

L’objectif de notre travail est de constituer, en collaboration avec les principaux centres
francais, une base de données nationale des enfants implantés d’un DAI afin d’une part de
décrire 1’épidémiologie de I’implantation d’un DAI chez I’enfant que ce soit en prévention
primaire ou secondaire, et d’autre part de comparer ’efficacité et les complications des

différentes techniques d’implantation dans cette population particulicre.

1.1.  PATHOLOGIES A RISQUE RYTHMIQUE CHEZ L’ENFANT

La majorité des morts subites cardiaques chez I’enfant est due & une chute du débit
cardiaque en rapport avec un trouble du rythme ventriculaire regroupant la tachycardie
ventriculaire (activité électrique rapide des ventricules, indépendamment des oreillettes), la
torsade de pointe (activité électrique rapide des ventricules mais avec un aspect polymorphe)
ou la fibrillation ventriculaire (activité anarchique des ventricules, inefficace sur le plan
hémodynamique). Aprées la survenue de ce type d’arythmie ventriculaire, I’implantation d’un

DA est systématiquement discutée en prévention secondaire de la mort subite.



Le DAI peut également étre implanté avant la survenue du trouble du rythme devant la
présence d’une anomalie cardiaque favorisant la survenue de ceux-ci. On parle alors de
prévention primaire. On peut séparer ces cardiopathies a risque en trois groupes: les
cardiopathies congenitales secondaires a une malformation présente dés la naissance, les
cardiopathies structurelles dépistées par un examen morphologique et les arythmies
héréditaires avec un cceur qui apparait structurellement sain. L’analyse des ¢études
s’intéressant a I’implantation d’un DAI chez I’enfant (tableau ) distingue le groupe des
canalopathies avec notamment le syndrome du QT long comme premiére cause
d’implantation et dans le groupe des cardiopathies structurelles, la CMH. Le nombre de sujets

présentant une cardiopathie congénitale varie selon la limite d’age de recrutement.

Cependant dans certains cas, le DAI n’est pas une thérapeutique adaptée pour réduire la
mortalité cardiaque. Lorsque les décés sont secondaires a une dysfonction mécanique des
ventricules, avec une fonction cardiaque non suffisante pour assurer une hémodynamique
viable, il peut alors se discuter une greffe cardiague en 1’absence d’autre solution
thérapeutique. D’autre part, certaines pathologies cardiaques a risque rythmique peuvent étre
traitées efficacement et ne nécessitent donc pas de I’implantation d’un DAI en prévention de
récidive de trouble du rythme cardiaque. Parmi ces pathologies, on retrouve les causes
ischémiques secondaires a une anomalie de naissance des coronaires qui peuvent étre traitées
chirurgicalement, le syndrome de Wolff Parkinson White ou I’ablation par radiofréquence de
la voie accessoire antérograde protége d’une mort subite Ou encore certaines arythmies

héréditaires ou le traitement médicamenteux suffit (syndrome du QT long).

Avant de détailler les pathologies a risque rythmique chez I’enfant, précisons qu’en
prévention secondaire, et en I’absence de causes réversibles, il est admis qu’il faut implanter
un DAL, que se soit en extrapolant les données des études réalisées chez 1’adulte (7) ou sur les

données d’études spécifiques a la population pédiatrique (8)(9)(10).



Tableau | — Causes d’implantation d’un DAI chez I’enfant dans la

littérature @oan@2)@)as)as)as)as)ar)

cardiopathie

total nma_mc&:_m Canalopathie autre
congénitale structurelle
TV
CMH DAVD CMD QT long Brugada catécholaminerg FV idiopathique
ique
Stefanelli et al.2002 (10) 27 5 (18%) 18 7 (27%) 6 (22%) 1 (4%) 0 13 (48%) 9 (33%) 0 0 4 (15%) 2 (7%)
Chatrath et al. 2002 (11) 16 0 0 6 (37%) 6 (37%) 0 0 6 (37%) 6 (37%) 0 0 0 4 (25%)
Korte et al. 2004 (12) 20 11 (55%) 55 3 (15%) 1 (5%) 1 (5%) 1 (5%) 6 (30%) 4 (20%) 0 0 2 (10%) 0
Gradaus et al. 2004 (8) 25 3 (12%) 12 11 (44%) 4 (16%) 4 (16%) 3 (12%) 8 (32%) 3 (12%) 1 (4%) 0 4 (16%) 3 (12%)
Ten Harkel et al. 2005 (13) 23 3 (13%) 13 4 (17%) 3 (13%) 0 1 (4%) 16 (67%) 9 (39%) 3(13%) 0 4 (15%) 0
Stephenson et al 2006 (14) 22 8 (36%) 36 3 (14%) 1 (4%) 1 (4%) 1 (4%) 9 (41%) 4 (18%) 0 2 (9%) 3 (14%) 2 (9%)
Tomaske et al. 2008 (15) 15 1 (7%) 7 12 (80%) 10 (67%) 0 2 (13%) 2 (14%) 0 1 (7%) 1 (7%) 0 0
Radbill et al. 2010 (16) 117 54 (46%) 46 19 (16%) 0 NP NP 44 (38%) NP NP NP NP 0
Griksaitis et al. 2013 (17) 23 3 (13%) 13 7 (30%) 6 (26%) 0 1 (4%) 20 (86%) 12 (52%) 4 (17%) 1 (4%) 3 (13%) 3 (13%)




1.1.1. Les arythmies héréditaires cardiaques

1.1.1.1. Lesyndrome du QT long

Le syndrome du QT long est la canalopathie la plus impliquée dans la survenue de mort
subite chez I’enfant classiquement par torsade de pointe. Prés de 10% des nourrissons
présentant une mort subite inattendue seraient ainsi porteur d’une mutation dans un des génes
impliqués dans ce syndrome (18). Celui-ci serait retrouvé selon Schwartz et al, chez 1
nouveau ne sur 2000 (19).

Le diagnostic clinique est réalisé par un ECG, avec un allongement de 1’intervalle QTc
supérieur ou égal a 480 ms de facon répétée, ou un score de risque > 3 (score de Schwartz
(20)) ou un QTc > 460ms chez un patient ayant présenté une syncope inexpliquée en
I’absence de cause métabolique (hypokaliémie par exemple) ou médicamenteuse (21) (le QTc
est mesuré entre le début du QRS et la fin de I’onde T qu’il faut corriger en fonction de la
fréquence cardiaque) (7). Plusieurs mutations ont été mises en évidence en rapport avec
plusieurs formes de QT long (avec pour les plus fréquentes une mutation sur le gene KCNQ1
et le LQT1, KCNH2 pour le LQT2 ou SCN5A pour le LQT3 dans environ 40, 30 et 10% des
cas respectivement (22)). Le traitement médical repose sur 1’utilisation des béta-bloquants
(23).

Si I’enfant reste symptomatique (syncope, TV soutenue malgré le traitement) il est
recommandé d’implanter un DAI (classe ITA (7)).

Chez les patients asymptomatiques la décision est plus difficile (7). Si le traitement médical
est privilégié, certains patients « a haut risque » justifient de I’implantation du DAI (classe
11B)(24,25). Ce risque est notamment défini par la longueur de 1’espace QTc >500ms et les
types LQTS2 ou LQTS3 chez qui les bétabloquants sont moins efficaces sur la prévention des
arythmies ventriculaires (26). La sympathectomie cardiaque gauche peut également s’intégrer

a la stratégie thérapeutique lorsque le traitement bétabloquant n’est pas efficace (7).
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1.1.1.2. Le syndrome de Brugada

Le syndrome de Brugada est un syndrome caractérisé par un aspect ECG typique dans
une des dérivations précordiales droites avec une élévation du point J de plus de 0,2mV se
poursuivant par un sus décalage du segment ST concave vers le haut puis d’une onde T
négative. Cet aspect peut étre spontané ou induit pharmacologiquement par I’utilisation
d’inhibiteurs des canaux sodiques (flecainide ou ajmaline le plus souvent) (7). Ce syndrome
est associé a un sur-risque de mort subite par troubles du rythme ventriculaire par TV ou FV.

Son incidence dans la population pédiatrique reste faible méme si elle est probablement
sous-estimée par la grande variabilité du phénotype dans le temps (0,02% d’ECG typique sur
22 000 enfants dans une population japonaise testée de facon systématique (27), en sachant
que la prévalence de ce syndrome est plus importante en Asie). L’étude génétique ne permet
pas pour I’instant de poser le diagnostic.

Une étude récente (28), réalisee au CHU de Nantes, encore non publiée, menée chez les
enfants, retrouve comme principal facteur de risque de trouble du rythme ventriculaire,
I’association de symptomes et d’un ECG typique spontané. S’il n’existe pas de
recommandations spécifiques, ces facteurs de risques rythmiques font discuter 1’implantation
d’un DAI (29) éventuellement associé a I’introduction d’Hydroquinidine (30), seuls

traitements ayant prouvé leur efficacité dans ce syndrome.

1.1.1.3. Latachycardie ventriculaire catécholaminergique

La prévalence de la tachycardie ventriculaire polymorphe catécholaminergique est
estimée a 1 pour 10 000 (31). Ce syndrome est associé a un risque de mort subite par
tachycardie ventriculaire, classiquement bidirectionnelle ou polymorphe, déclenchée par des
stimuli adrénergiques (effort, stress ou emotion). A ce jour, deux genes sont impliqués dans
ce syndrome, RYR2 et CASQ2 (32). Le traitement médical repose sur I’utilisation des béta
bloquants méme si le risque de trouble du rythme ventriculaire reste malgré tout présent (33).

Les indications d’implantation d’un DAI dans cette pathologie rare sont basées sur des
recommandations d’expert et doivent étre discutées au cas par cas. En effet, le défibrillateur
peut s’avérer dans ce cas inefficace voire délétere, induisant de nouvelles arythmies par
hypertonie adrénergique. (37)(34). La dénervation sympathique cardiaque gauche a également
une place dans la stratégie thérapeutigue comme le traitement par flecainide lorsque le

traitement par béta bloquant n’est pas efficace (35)(36)(37).
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1.1.1.4. Le syndrome de repolarisation précoce

Le syndrome de repolarisation précoce est lui aussi associé a un sur-risque de mort subite
secondaire a un trouble du rythme ventriculaire. L’aspect ¢€lectrocardiographique est défini
par une surélévation du point J de plus de 0,1 mV a la fin du QRS dans deux dérivations
contigués inférieures ou latérales. La prévalence de ce syndrome est difficile a estimer, d’une
part car elle est trés variable en fonction des populations étudiées et d’autre par car cet aspect
électrique est fréquemment retrouvé dans la population générale.

Aucun marqueur fiable n’existe actuellement pour stratifier le risque rythmique et
dissocier les formes malignes de la grande majorité de formes bénignes. Cependant la
présence d’un notch (38), d’une repolarisation précoce dans les dérivations inférieures (39) ou
d’un segment ST horizontal ou descendant (40) favoriserait la survenue d’arythmies. Dans la
population pédiatrique, bien que quelques cas aient été décrits, il n’existe pas d’étude
specifique définissant ce risque.

Pour I’instant, I’implantation d’un DAI, encore plus chez I’enfant, est réservée a la

prévention secondaire (21).

1.1.1.5. Lesyndrome du QT court

Le syndrome du QT court est défini par un intervalle QT et QTc courts < 340ms ou <
360ms associ¢ a la survenue de trouble du rythme ventriculaire, d’une mort subite personnelle
ou familiale ou la présence d’une mutation en lien avec ce syndrome (7). Sa premiére
description est récente en 2000 (41). La prévalence de ce syndrome est tres rare. Il est
possible qu’il soit impliqué dans la survenue de mort subite en période néonatale en reprenant
les familles atteintes par le syndrome (42). Plusieurs génes ont été mis en évidence avec ce
syndrome, tous codant pour un canal potassique (43)(KCNH2, KCNQ1 et KCNJ2).

Etant donné le peu de recul depuis la découverte du syndrome et les petits effectifs, il est
difficile de donner des recommandations sur la prise en charge des patients atteints. Basée sur
des recommandations d’expert, et devant la survenue fréquente de mort subite chez les
patients atteints par le syndrome, I’implantation d’un DAI est retenue en prévention primaire,
en cas de syncope ou de TV, et peut étre retenue en cas d’histoire familiale de mort subite
(21). Un traitement par quinidine peut également étre proposé afin de prolonger la

repolarisation (44).
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1.1.2. Cardiomyopathies structurelles

1.1.2.1. La cardiomyopathie hypertrophigue

La cardiomyopathie hypertrophique est la cardiomyopathie structurelle la plus fréquente
chez I’enfant avec une incidence estimee entre 0,3 a 0,5 pour 100 000 (45)(46).

Le diagnostic chez I’enfant est difficile, avec une hypertrophie ventriculaire gauche
parfois absente a 1’échographie. L’histoire familiale est souvent, en dehors des patients
symptomatiques, le mode d’entrée dans la maladie, et ’apport d’imageries complémentaires
est souvent nécessaire. Par contre le phénotype apparait complet (hypertrophie ventriculaire
gauche supérieure a 2 déviations standard (47)) a la fin de la croissance (48). L’apport de la
génétique reste discuté chez les enfants, avec un risque de trouble psychologique en cas de
génotype positif, alors que le risque d’éveénement grave chez un enfant sans atteinte
phénotypique semble faible (49). Le dépistage échographique est recommandé a partir de
I’age de 10 ans chez les enfants d’une famille atteinte (36).

En prévention primaire, un enfant présentant une CMH avec plus de 2 critéres de gravité,
a savoir un antécédent de mort subite dans la famille, une hypertrophie septale sévere (une
épaisseur maximale du ventricule gauche supérieure a 30 mm ou un Z score supérieur a 6), la
présence de TV spontanée, ou des syncopes d’effort malgré un traitement béta-bloquant
adapté, peut bénéficier d’un DAI (50).

1.1.2.2. Ladysplasie arythmogene de ventricule droit (DAVD)

La DAVD représente une autre pathologie responsable de mort subite par trouble du
rythme ventriculaire. Celle-ci est secondaire a des anomalies fonctionnelles et structurelles
prédominant sur le ventricule droit dues au remplacement du myocarde par du tissu adipeux.
La prévalence chez I’enfant est difficile a estimer mais reste trés faible. Le phénotype
apparaitrait plus-tét chez les patients ayant une activité physique plus importante (51),
mettant en évidence dans cette pathologie une notion d’évolutivité et donc de moindre
prévalence chez I’enfant. Cependant sur une série autopsique, 10% des morts subites

secondaires a une DAVD concernaient des patients de moins de 18 ans (52).

13



Le diagnostic repose sur I’association de plusieurs critéres morphologiques
(échocardiographique et IRM), anatomopathologiques, électrocardiographiques (trouble du
rythme, anomalies de ’ECG basal, potentiels tardifs ventriculaires) et génétiques (antécédents
familiaux, mutation génétique) selon un consensus publié en 2010 (53).

Ces criteres sont transposables aux sujets pédiatriques (54) et le risque rythmique est au
moins égal a celui des adultes (55).

En prévention primaire, les critéres d’implantation d’'un DAI ne sont pas clairement
établis, notamment chez les patients asymptomatiques. On retrouve comme facteur de risque,
la présence de troubles du rythme ventriculaire dans le suivi, ou la présence d’ondes T
négatives dans les dérivations précordiales (56), la dysfonction du ventricule droit (57), ou
I’inductibilité de troubles du rythme ventriculaire lors d’une exploration électrophysiologique
(58). 1l faut souligner I’'importance du traitement par ATP dans cette pathologie, avec des taux
de réussite élevés dans le traitement de la TV (réduction de 92% des TV dans une étude de
2014 (56)).

Cependant, puisque les troubles du rythme peuvent étre contr6lés par le traitement
médical béta-bloquant ou par 1’ablation par radiofréquence (technique visant a détruire le
substrat cellulaire responsable de I’arythmie) on cherche a éviter I’'implantation d’un DAI

pour limiter les complications.

1.1.2.3. La cardiomyopathie dilatée

On retrouve également chez I’enfant des cardiomyopathies dilatées. Towbin et al
retrouvaient une incidence de 0,57 cas pour 100 000 enfants par an. Pour 66% des enfants
atteints il s’agissait d’une cardiopathie idiopathique, pour 46% une myocardite, 26% étaient
secondaires a une maladie neuromusculaire (59). Comme chez 1’adulte, I’implantation d’un
DALI peut étre envisagée en présence d’une cardiopathie a FEVG altérée (35% ou moins),
et/ou en présence de TV soutenue et a condition que le traitement médical soit optimal. Le
niveau de preuve reste bas et les recommandations sont extrapolées d’études réalisées chez
I’adulte (classe ITA B(23)). On peut y associer les non compactions du ventricule gauche a

risque de mort subite chez I’enfant lorsqu’il y a une altération de la FEVG (60).
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1.1.3. Cardiopathies congénitales

La littérature reste limitée sur le risque rythmique de ces cardiopathies surtout chez le
jeune enfant. On peut cependant retenir que la tétralogie de Fallot (déviation antéro-
supérieure du septum conal responsable d’une sténose de la voie d’éjection du ventricule droit
associee a une communication inter-ventriculaire et une hypertrophie ventriculaire droite) et
la transposition des gros vaisseaux corrigée a 1’étage atrial (techniques chirurgicales de
Mustard ou de Senning) sont les pathologies les plus a risque de morts subites chez 1’adulte.

Dans la tétralogie de Fallot, les facteurs de risque rythmique les plus forts sont le
caractére tardif de la chirurgie (61), la surcharge volumétrique du ventricule droit, la
dysfonction ventriculaire gauche, la durée des QRS (>180ms) et la présence de TV cliniques
ou induites soutenues avec un taux de chocs appropriés que se soit en prévention primaire ou
secondaire éleve selon une étude de Khairy et al (62).

Pour la transposition des gros vaisseaux corrigée a 1’étage atrial, il apparait que la
présence de flutter atrial ou de fibrillation atriale soit le facteur de risque de mort subite le
plus important (63). Une réparation chirurgicale a un age plus avancé semble étre également
un facteur de risque (64). Khairy et al dans une étude de 2008 (65) retrouvaient un taux élevé
de chocs appropriés en prévention secondaire. Alors qu’en prévention primaire, il y avait peu
de chocs appropriés avec par contre un taux élevé de chocs inappropriés. Les béta-bloquants
semblent é&tre un bon protecteur du risque rythmique (65).

Pour ces deux pathologies ou pour toute autre cardiopathie congeénitale, 1’indication d’un
DAI chez I’enfant n’est retenue qu’en prévention secondaire, sauf en cas d’altération de la
fraction d’éjection du ventricule systémique ou les recommandations rejoignent celles de la
CMD avec FEVG inférieure a 35%.
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1.2. DAI CHEZ L’ENFANT

La population pédiatrique est particuliere et on ne peut pas extrapoler les résultats des
études réalisées chez 1’adulte a cette population. Les indications d’implantation chez 1’adulte
reposent sur des éetudes réalisées dans de larges cohortes de patients, avec des indications
d’implantation différentes (la cardiopathie ischémique étant la principale cause d’implantation
de DAI chez I’adulte). En plus d’indications d’implantation différentes, la population
pédiatrique se détache de la population adulte par de nombreuses contraintes que nous
détaillerons ensuite, liée a leur croissance, leur activité, la durée pendant laquelle ils vivront

avec le DAI et les problémes psycho-sociaux qu’ils engendrent.

1.2.1. Le défibrillateur automatique implantable

Le DAI a pour fonction le traitement précoce des arythmies ventriculaires. Son efficacité
dans la réduction de la mortalité et ses indications sont maintenant bien codifiées chez I’adulte
que ce soit en prévention primaire ou secondaire (7).

Le DAI est constitué d’un boitier relié a une ou plusieurs sondes placées dans le
ventricule droit. Cette ou ces sondes ont 2 fonctions : une fonction d’écoute permettant de
détecter I’activité électrique du cceur et une électrode avec fonction de défibrillation.

Le fonctionnement d’un DAI repose sur plusieurs parameétres :

- une zone de détection définie par une fréquence et un nombre d’intervalles pour
laquelle le DAI considére qu’il s’agit d’une arythmie ventriculaire

- une discrimination permettant par l’intermédiaire de différents algorithmes de
différencier une TV d’une tachycardie supra ventriculaire (TSV)

- un choix des thérapies avec soit la réalisation d’un choc électrique interne soit une
stimulation anti tachycardique (ou ATP). Le choc électrique est délivré entre la sonde
(cathode) et le boitier (anode), le massif cardiaque devant étre situé entre les deux pour que la
défibrillation soit efficace. L’ATP consiste en une stimulation électrique, a une fréquence un
peu plus rapide que celle de la tachycardie et dont le but est de casser la tachycardie en
mettant une partie du circuit en période réfractaire. Cette thérapie a 1’avantage d’étre indolore

pour le patient et de consommer moins d’énergie.
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En général, on choisit une zone dite de FV pour des fréquences élevées ou le traitement
est le choc (avec le plus souvent de I’ATP en attendant la charge des condensateurs) et une ou

deux zones dite de TV ou I’on privilégie I’ATP et en cas d’échec un choc.

1.2.1.1. Chocs inappropriés

Les chocs inappropriés peuvent étre secondaires a trois groupes d’anomalies entrainant
une mauvaise classification en zone de thérapie :

- liés a des parasites secondaires a une rupture d’isolant ou de conducteur de la sonde,
d’un déplacement du coil ou a un champ électrique exterieur (Figure 1).

- liés & une mauvaise interprétation des signaux électriques avec soit une sur-détection de
I’onde T ou de I’onde P, soit une tachycardie d’origine atriale : sinusale (cause la plus
fréquente de choc inapproprié chez I’enfant(8)(13)) ou non sinusale comme la FA (cause la
plus fréquente chez 1’adulte).

- détection prématurée de TV non soutenue.

Les études chez 1’adulte nous montrent I’importance de la réduction des chocs
inappropriés, responsables d’une diminution de la qualité de vie (66), d’une augmentation du
nombre d’hospitalisation, d’une augmentation de la mortalité globale (67), ainsi qu’une
diminution de la durée de vie du boitier.

L’évolution technologique du matériel, des programmations (traitement efficace des TV
par ATP (66), programmation des zones de thérapie pour des fréquences élevées et de longues
durées de détection (68)) et I’utilisation de la télécardiologie (envoi automatique des données
du défibrillateur au cardiologue via un site internet) (69) ont permis de diminuer le nombre

d’événement au cours du temps.

Chez I’enfant, peu importe la technique d’implantation, le nombre de chocs inappropriés
est important touchant en moyenne 20% des patients implantés sur une période de suivi
d’environ 3 ans (variant de 11 a 50% selon les études ; Tableau Il). Ce sur risque de choc
inapproprié peut étre expliqué dans cette population par la croissance entrainant des
contraintes sur les sondes (favorisant les ruptures de sonde ou leur déplacement) et par un
niveau d’activité physique important associé a une fréquence ventriculaire pouvant étre rapide
chez I’enfant (70).
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Figure 1 — Choc inapproprié secondaire a des parasites exterieurs
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Tableau Il — Pr

DAI chez Penfant

. Prévention - . - . complications
n age (ans) sexe (M) poids (kg) secondaire DAl/coil choc approrié choc inapproprié suivi (ans) entrainant une reprise
fanelli 1. 2002 A i i 48%
Stefanelli et al. 200 27 145445 48% 49 =21 56% bdo/epicardique(48%), 26% 11% 27 + 2 26%
(10) transveineux(48%)
osm:mﬁmvm_. 2002 16 154  57% NP 56% transveineux (100%) 44% 19% 3+ 24 25%
1 i 0,
Korte, et al. 2004 20 16+6 NP NP 30% >cao\mv_o.ma5:m (30%), 75% 50% 425 + 26 25%
(12) transveineux (70%)
Ten Harkel et al. 2 Al i i 22%
en Harkel et al. 2005 23 12 48% 41 61% bdofepicardique(22%), 22% 30% 24 17%
(13) transveineux(78%)
i i 0,
Stephenson et al. 2006 2 80 10 NP 255 +184 50% >go\%_oma_mcmap %), SOUS 320 18% 22 31%
(14) cutané(63%)
éammxmﬁmvm_. 2008 15 125  73% 365 27% Abdofepicardique et pleural  27% 13% 18 27%
Berul Cl etal. 2008 409 ( dont 50% de
(90) plus de 16 ans) 18 NP 61 48% NP 23% 24% NP 23%
Radbill et al. 2010 transveineux (67%), non
0, 0, 0, 0, 0,
(16) 117 NP 61% NP 30% transveineux (33%) 23% 18% 1,6 23%
transveineux
I o )
Griksaitis, et al. 2013 23 13 61% a1 5204 (57%),Abdo/sous cutané 1% 22% 492 2204

a7

(30%), sous cut sans sonde
épicardigue (13%)
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1.2.1.2. Aspect psychologique particulier a la population pédiatrique

Il est évident que la décision d’implantation d’un DAI chez 1’enfant est une décision
difficile. lls seront porteurs du DAI probablement jusqu’a la fin de leur vie. Il est important de
prendre en compte avec les enfants I’aspect psychologique, I’importance de I’acceptation de
I’appareil et donc de sa maladie par I’enfant, gérer 1’anxiété que cela va créer chez le patient
mais aussi chez ses parents et enfin ne pas négliger I’impact esthétique de la chirurgie. Cela
doit étre discuté lors de consultations dédiées avec des médecins ayant 1’habitude de cette
population particuliere.

Les études de qualité de vie menées chez les jeunes patients porteurs d’un DAI montrent
un niveau d’anxiété plus élevé que dans la population générale, mais qui reste semblable a
celui de jeunes patients porteurs d’un stimulateur cardiaque sans fonction de défibrillation
(71). Par contre en cas de chocs (in)appropriés, le niveau d’anxiété, de dépression et de
trouble du sommeil augmentent considérablement entrainant une nette détérioration de la

qualité de vie (72).

1.2.2. DAI avec coil transveineux

L’implantation d’un DAI transveineux (c’est-a-dire I’implantation de la sonde de
défibrillation par abord veineux céphalique ou sous-clavier avec mise en place du boitier en
sous-claviculaire rétro ou pré-pectoral, Figure 2) méthode de référence chez I’adulte, pose
d’autres problémes chez I’enfant, en plus des complications connues chez I’adulte :
pneumothorax a I’implantation, endocardite sur sonde, thrombose vasculaire, ajoutés au

risque de choc inapproprié.
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Figure 2 - sonde de défibrillation endovasculaire. A : sonde apicale VD par abord cave

supérieur. B : idem associée a une sonde atriale droite de détection stimulation
Modifié d’apres (73)

En effet, il peut exister des difficultés d’accés vasculaires, un risque de thrombose de la
veine sous-claviére qui pourrait étre plus élevé que chez 1’adulte (42) et un risque de fracture
de sonde ou de deplacement lié a la croissance avec choc électrique inapproprié plus
important (76). Il a déja été montré que le risque de fracture de sonde augmente inversement
avec 1’age d’implantation, notamment chez les patients de moins de huit ans (étude PLEASE
(77)). Dans cette étude, il y a eu une fracture de sonde chez 15% des sujets & une moyenne de
deux ans de I’implantation causant pour un peu moins de la moitié d’entre eux un choc
inapproprié. Cependant une fracture de sonde n’était responsable du choc inapproprié que
chez 6% des sujets.

A cela s’ajoutent les difficultés techniques liées aux cardiopathies congénitales
complexes (communication, malposition) et a 1’augmentation du risque embolique liée aux

sondes en présence d’un shunt intracardiaque (78).
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L’utilisation d’un DAI double versus simple chambre pour discriminer au mieux les
tachycardies supraventriculaires des tachycardies ventriculaires n’a pas été démontré chez
I’enfant (79)(63). Au contraire on pourrait penser que 1’ajout d’une sonde pourrait favoriser la
thrombose veineuse dans cette population déja a haut risque (méme si une étude de 2006 ne
retrouve pas d’augmentation de 1’incidence de thrombose en fonction du nombre ou de la
taille de la sonde (81)). Sur avis d’expert dans les recommandations de I’ESC, on peut
envisager la mise en place d’un DAI par voie transveineuse a partir de 1’age de 10 ans (23).

Outre le boitier positionné en sous-clavier et la sonde vissée dans le ventricule droit, il
existe d’autres configurations possibles chez I’enfant. On peut placer le boitier en position
abdominale puis tunnelliser la sonde par voie sous cutanée jusqu'a la veine sous-claviere (82).
Une autre technique consiste, au lieu de visser la sonde dans le ventricule droit, a la laisser
flottante dans la veine cave inférieure permettant ainsi de ne pas étre limité par la longueur de
la sonde pendant la croissance. Cette technique nécessite cependant une anticoagulation

curative afin d’éviter les phénomeénes emboliques.

Des techniques alternatives a I’implantation transveineuse ont été proposees.

1.2.3. DAI avec boitier en position abdominale

Le boitier de DAI est placé soit dans la loge du muscle grand droit droit, soit dans la
largeur du muscle diaphragmatique. Les sondes de stimulation atriale et ventriculaire sont
placées en épicardique avec une incision sous xiphoidienne sans sternotomie (méthode mini
invasive).

Le coil de défibrillation peut étre placé de différentes fagons: soit sous cutané
(14)(15)(17), soit pleural soit péricardique(83)(84). Le champ de défibrillation entre le boitier
et la sonde permet alors une defibrillation efficace. Il semble que 1’énergie nécessaire a une
défibrillation efficace soit meilleure avec le coil en position épicardique (14).

On peut également placer deux coils de défibrillation sous cutané en antérieur et

postérieur pour permettre la défibrillation en excluant le boitier du circuit.

Cette technique d’implantation présente ¢galement des inconvénients. Il s’agit d’un acte

chirurgical et donc d’une procédure plus lourde chez les enfants avec les risques liés a la
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mini-thoracotomie et les difficultés respiratoires qui en découlent, ainsi qu’un risque de
tamponnade. Il peut exister également des problémes de stabilité de la sonde de défibrillation
ou des probléemes de détection des sondes atriales ou ventriculaires(16). De plus, cette
technique chirurgicale pose le probléme du remplacement du boitier et dans des cas
particuliers le probléme de I’abord d’un péricarde adhérent chez les enfants pouvant avoir
déja subi plusieurs interventions. Le risque d’endocardite est par contre faible étant donné
I’absence de matériel endovasculaire.

Cette technique est une alternative a 1’implantation transveineuse dans cette population
(85). Cependant la longévité du systeme (de I’implantation a la reprise chirurgicale pour

dysfonction) semble significativement plus courte (16).

1.2.4. DAI sous-cutané

Plus récemment est apparu un DAI entierement implantable en position sous-cutané avec
une sonde preé-pectorale et parasternale permettant la détection et la défibrillation (pas de
sonde de détection épicardique). Le boitier est placé en sous-cutané en latéro thoracique
gauche (Figure 3).

Les effectifs restent faibles mais cette technique est possible chez 1’enfant, en évitant
I’abord transveineux et en évitant une sternotomie. Il n’y a par contre pas de possibilité¢ de
stimulation atriale ou ventriculaire. Le patient doit étre éligible avec un ratio adapté entre le
QRS et I’onde T afin de ne pas déclencher de choc inapproprié par sur-détection de 1’onde T
(qui est plus fréguent avec cette technique(86)). On peut aussi évoquer le probléme esthétique
du boitier en latéro-thoracique et du risque de choc mécanique sur le boitier du DAI dans cette

population jeune et active.
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Figure 3 — DAI sous-cutané. Boitier en position latéro-thoracique gauche. Coil de

defibrillation sous cutané latéro-sternal tunnellisé jusqu’au boitier
Modifi¢ de (73)

1.2.5. Patch épicardique

Il s’agit d’une technique ancienne qui consistait a placer des patchs au contact du
péricarde. La technique nécessitait une sternotomie ou une thoracotomie avec toutes les
complications post-opératoires qui en découlent. Cette implantation pouvait se compliquer de
péricardite constrictive (87) et I’ablation de ces patchs nécessitait un geste chirurgical

complexe. Cette technique est maintenant abandonnée.
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1.2.6. Test de défibrillation

A la fin de la procédure d’implantation, on peut procéder a un test de défibrillation. Il
s’agit de déclencher une FV artificiellement par 1’intermédiaire du DAI, le plus souvent en
créant un courant de haute intensité, et de procéder a une défibrillation interne par
I’intermédiaire du DAL.

Cette procédure permettrait de s’assurer de I’efficacité du DAI et du bon emplacement du
coil de défibrillation. Cependant, elle reste controversee. En effet, d’une part 1’efficacité d’un
choc au bloc opératoire pendant une anesthésie géenérale ne permet pas de prédire I’efficacité
d’un choc en condition réelle, et d’autre part, il existe un risque de créer un trouble du rythme
ventriculaire non défibrillable. Dans 1’étude de Stefanelli et al(10), un enfant sur les 27
implantés a di étre hospitalisé en réanimation suite a cette procédure alors qu’elle n’a conduit
a aucune reprise chirurgicale de remplacement de sonde.

Chez D’adulte, il a déja été montré que le test de défibrillation en fin de procédure ne

permettait pas d’améliorer I’efficacité d’un choc en condition réelle (88).
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2. OBJECTIFS ET CRITERES DE JUGEMENT

2.1. OBJECTIF ET CRITERE D’EVALUATION PRINCIPAL

Cette étude a pour objectif primaire de comparer 1’efficacité et les complications de

I’implantation d’un DAI chez I’enfant en fonction de la technique d’implantation.

2.2. OBJECTIFS ET CRITERES D’EVALUATION SECONDAIRES

Les objectifs secondaires sont :

- de réaliser une description épidémiologique de I’implantation des défibrillateurs en

France chez ’enfant.

- d’analyser les causes de chocs appropriés et inappropriés chez ’enfant afin de

déterminer une programmation optimale des thérapies.
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3. MATERIEL ET METHODES

3.1. POPULATION

Il s’agit d’une étude non interventionnelle en pratique courante, multicentrique,
épidémiologique, non controlée, rétrospective.

Tous les patients de 16 ans ou moins implantés d’un DAI dans les différents CHU
participant a 1’étude (Nantes, Lille, Tours, Rennes, Bordeaux, Marseille et Paris) ont été
inclus, peu importe la pathologie, que ce soit en prévention primaire ou secondaire. Les
critéres d’exclusion étaient une primo implantation datant de plus de 10 ans et/ou un suivi

post implantation inférieur a un an.

3.2. CRITERES DE JUGEMENT

Le critére de jugement principal repose sur 1’apparition d’une complication a plus de 30

jours de I’implantation, ayant entrainé une reprise chirurgicale.

Les données cliniques et thérapeutiques recueillies étaient 1’age, le sexe, le poids, la
taille, la cardiopathie a 1’origine de I’implantation, les symptomes précédant I’implantation, si
I’implantation était en prévention primaire ou secondaire, la date d’implantation du DAL, la
technique d’implantation, le succés de défibrillation. Pour chaque technique d’implantation, la
localisation de la loge était précisée.

Au cours du suivi, la durée de chaque hospitalisation, la date du dernier suivi, la présence
ou non de thérapies appropriées (ATP ou choc) et/ou de thérapies inappropriées avec cause
supposée (FA, tachycardie sinusale, sur détection de I’onde T, fracture de sonde, parasites), la
présence d’un anti-arythmique, la nécessité d’une greffe cardiaque, d’une ablation par

radiofréquence ont été retenues.
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Les complications étaient séparées en 2 groupes :

- aigies (<30 jours) avec le pneumothorax, I’hémothorax, le déplacement de
sonde, I’hématome de loge, I’infection de loge, une détresse respiratoire, une thrombose sous-
claviere.

- chroniques (>30 jours) avec I’infection de sonde, I’infection de loge, le

déplacement de sonde, la fracture de sonde, la dysfonction du boitier, le choc inefficace.

5.3. STATISTIQUES

Les données quantitatives sont présentées selon la moyenne et 1’écart-type ou la médiane
et les quartiles inférieurs et supérieurs en fonction de la variance et de la distribution.

Les données qualitatives sont présentées en pourcentage de la population. Pour les
données quantitatives, un test de Wilcoxon a été utilisé et pour les données qualitatives, un
test de Chi2 ou a défaut un test exact de Fischer.

Pour les analyses de survie, nous avons utilisé la méthode de Kaplan-Meier et pour la
comparaison des groupes le modéle de Cox.

Le logiciel R a été utilisé pour I’ensemble des analyses.

Le seuil de significativité est de 5%.
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4. RESULTATS

4.1. RESULTATS

Parmi les trois centres que sont Nantes, Lille et Tours, 47 enfants répondaient aux critéres

d’inclusion, avec respectivement 19, 25 et 3 patients.

4.1.1. Population

Parmi les 47 enfants, 16 (34%) présentaient une CMH, 7 (15%) une TV
catécholaminergique, 7 (15%) un syndrome de QT long, 5 (11%) une cardiopathie
congénitale, 5 (11%) une FV idiopathique, 3 (6%) une DAVD, 2 (4%) un syndrome de

Brugada, 1 (2%) un syndrome de repolarisation précoce, 1 (2%) une CMD (Figure 4).

syndrome de
repolarisation précoce cMD
2% 2%

syndrome de Brugada
4%

CMH
34%

FV idiopathique
11%

cardiopathie
congénitale
11%

syndrome du QT long
15%

15%

Figure 4 : Pathologies en cause dans notre population

29




Parmi les cardiopathies congénitales, 3 présentaient un tronc artériel commun, 1 une
maladie d’Ebstein et 1 un ventricule droit a double issue associé a une transposition des gros
vaisseaux. Parmi les syndromes du QT long, on retrouvait, 2 patients présentant un type 2, 1
syndrome de Jervell et Lange-Nielson, 1 type 3, 1 type 1 et 2 patients pour qui le dépistage
génétique n’a pas permis de le classifier dont un avec un allongement du QT seulement a
I’épreuve du mental stress.

Il'y avait 31 sujets de sexe masculin soit 68% des sujets.

L’implantation du DAI était retenue en prévention secondaire dans 51% des cas (24
sujets). En prévention primaire, 26% présentaient une dyspnée avant I’implantation, 22% des
palpitations, 43% une syncope, 43% des malaises, 43% au moins un épisode de TV

documentée et 52% avaient un antécédent de mort subite dans la famille.

4.1.2. Technique d’implantation

L’age moyen d’implantation était de 13 ans + 2,6 (11 — 15) avec 66% de patients de sexe
masculin. Parmi les 44 patients, 27 ont été implantés par abord transveineux et 17 par abord
abdominal. Concernant les implantations par voie transveineuse, 5 des 27 patients (18%)
avaient un coil flottant dans la veine cave inférieure, non vissée dans le ventricule droit, pour

les autres une boucle était réalisée dans 1’oreillette droite avec la sonde de défibrillation.

Les données des sujets en fonction du type d’implantation, transveineux ou abdominal
sont regroupées dans le tableau I11.

On ne retrouve aucune différence significative entre les 2 groupes a I’implantation.

Il n’y avait pas de différence significative pour la survenue de complications péri-
opératoires a moins de 30 jours de I’hospitalisation (p=0,06) avec par technique
transveineuse, un sujet ayant présenté un déplacement de sonde (4%), et par technique
abdominale, quatre patients ayant présenté une complication (23%) (1 dyspnée post-
intubation, 1 deplacement de sonde et 2 hémothorax drainés). Il n’y a pas eu de complication
aigle pour les boitiers sous cutanés.

On ne retrouvait pas de différence significative de durée d’hospitalisation entre les
techniques d’implantation (p=0,16).

Un test de défibrillation a été effectué chez 36 patients (77%). Un seul n’a pas été
efficace en raison d’un déplacement de sonde (coil transveineux). Il n’y a pas eu de

complication grave (trouble du rythme ventriculaire non défibrillable) suite a cette procédure.
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population

DAI

DAI

globale transveineux  abdominal P value
total 44 27 17 -
sexe masculin 29 (66%) 17 (63%) 12 (71%) 0,85
poids (kg) 45,5 46,5 40 0,5
taille (cm) 155 152,5 155,5 0,79
age a l'implantation (ans) 13 14 12 0,33
cardiopathie:
structurelle 20 (45,5%) 11 (41%) 9 (53%)
canalopathie 20 (45,5%) 13 (48%) 7 (41%)
congénitale 4 (9%) 3 (11%) 1 (6%) 0,74
prévention secondaire 21 (48%) 15 (55%) 6 (35%) 0,32
béta bloguant 38 (86%) 25 (93%) 13 (76%) 0,18
anti arythmique 6 (14%) 4 (15%) 2 (12%) 1
Tableau 11 : Comparaison des sujets implantés avec un DAI transveineux versus

abdominal avec une sonde de défibrillation sous-cutanée
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4.1.3. Suivi

Le suivi médian était de 42 mois £ 34 (23 — 79,5), 71 mois = 35 pour les DAI

transveineux, 36 = 17 mois pour les DAI en position abdominale (p=0,001).

4.1.3.1. Complications entrainant une reprise chirurgicale

Concernant les complications a plus de 30 jours de I’implantation, 11 enfants sont
concernés (23% des sujets).

Parmi ceux-ci, 8 (73%) soit 30% des patients implantés par technique transveineuse ont
da étre réopérés avec 6 fractures de sonde, une endocardite sur sonde et un repositionnement
de boitier devant des douleurs chroniques ayant fait suspecter une infection de loge, non
confirmée.

Dans le groupe boitier abdominal, il y a eu 2 (18%) complications soit 12% des patients
de ce groupe, avec un déplacement de sonde et une fracture de sonde.

On retrouve enfin un patient dans le groupe DAI sous cutané avec une infection de la
loge (9%).

La comparaison des 2 groupes, tranveineux et abdominal, en nombre de complications ne
retrouve pas de différence significative (p=0,32). Il n’y a pas non plus de différence de survie
sans évenement entre les 2 techniques (p=0,42) (Figure 5). Il n’y a pas eu de perdu de vue. Il
n’y a pas eu de déces. Pour les patients transplantés, nous avons retenu la date de la greffe

comme date de derniére nouvelle.
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Figure 5 : Courbe de survie

En abscisse, le temps exprimé en mois. En bleu, la survie sans événement des patients implantés d 'un DAI par la méthode

transveineuse. En vert, les enfants implantés avec un boitier en position abdominal.
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Parmi les 6 fractures de sonde dans le groupe transveineux, 4 étaient des sondes de

marque Medtronic de modele Fidelis (67%). Si on exclut les patients ayant eu une fracture de

sonde de marque Fidelis, les 2 groupes (transveineux et abdominal) restent comparables

survenue d’événement (p=0,63) comme en survie sans événement (p=0,99) (Figure 6).

en

0.8

prob. de sunsie

0 20 40 60 a0 100 120

Temps

Figure 6 : Courbe de survie en excluant les patients ayant présenté une fracture de
sonde de marque Fidelis

Avec en bleu le groupe DAI transveineux, en rouge le groupe DAI abdominale

En abscisse, le temps exprimé en mois, en ordonnée la probabilité de survie sans complication
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4.1.3.2. Facteurs de risque de complication

Si ’on compare les enfants ayant présenté une complication & ceux qui n’en n’ont pas
présentée, on ne retrouve pas de différence significative que se soit pour I’age d’implantation
(12 ans vs 13 ans, p=0,41), le poids (42kg vs 46kg, p=0,73) ou la taille (145cm vs 156,5cm,
p=0,16).

Neuf boitiers ont di étre remplacés pour fin de vie, tous dans le groupe transveineux, en

moyenne 85,5 mois apres I’implantation. 60% des patients sont suivis par télécardiologie.

4.1.3.3. Thérapies appropriées et inappropriées

Quinze sujets ont béneéficié d’une thérapie appropriée (32%), 1 dans le groupe sous-
cutané (33%), 10 dans le groupe transveineux (37%) et 4 dans le groupe abdominal (23%). Le

groupe ayant eu une thérapie appropriée est compareé a celui sans dans le tableau 1V.

thérapie appropriée  pas de thérapie  pvalue
total 15 32
age a l'implantation (ans) 12 13,5 0,27
sexe masculin 9 (60%) 22 (69%) 0,79
suivi (mois) 64 42 0,22
prévention secondaire 10 (67%) 14 (44%) 0,25
morts subites familiales 4 (27%) 13 (40%) 0,51
TV 4 (27%) 6 (19%) 0,7
syncope 3 (20%) 9 (28%) 0,72
palpitation 2 (13%) 4 (12,5%) 1
Cardiopathie: 0,24
CMH 6 (40%) 10 (31%)
CMD 0 1 (3%)
DAVD 3 (20%) 0
QT long 1(7%) 6 (18%)
Brugada 1 (7%) 1 (3%)
TV cathécolaminergique 1 (7%) 6 (19%)
FV idiopathique 1(7%) 4 (12,5%)
cardiopathie congénitale 2 (13%) 3 (9%)
repolarisation précoce 0 1 (3%)

Tableau IV : Comparaison des sujets ayant bénéficié ou non d’une thérapie
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Dans notre cohorte, 5 patients ont bénéficié d’une radiofréquence de TV devant la
survenue d’un orage rythmique: une patiente avec un syndrome de Brugada, un patient atteint
d’une DAVD, une qui présentait une cardiopathie congénitale et 2 patients avec une CMH. La
procédure a permis de controler les troubles du rythme pour 4 d’entre eux.

La patiente avec le syndrome de Brugada a d0 étre transplantée en urgence devant 1’échec
de la procédure et I’instabilité rythmique. Deux autres patients ont été transplantés devant
1I’évolution de leur cardiopathie (DAVD et CMH).

Une thérapie inappropriée est survenue chez 7 enfants (15%), 4 dans le groupe
transveineux et 3 dans le groupe boitier en position abdominale (p=1).

Parmi ceux-ci, 3 patients ont présenté un épisode de tachycardie supra-ventriculaire
conduite de fagon rapide aux ventricules, 1 patient une sur-détection de I’onde T, 1 patient des
parasites sans rupture de sonde et 2 une fracture de la sonde (les 2 dans le groupe

transveineux) (Tableau V).

population DAI DAI
globale  transveineux abdominal pvalue
Nb de thérapie inappropriée: 7 4 3 1
fracturedesonde 2 (29%) 2 (50%) 0 0,5
TSV 3 (43%) 1 (25%) 2 (67%) 1
sur-détectiondel'onde T 1 (14%) 1 (25%) 0 1
parasites 1 (14%) 0 1 (33%) 1

Tableau V: Comparaison du nombre de thérapie inappropriée en fonction de la

technique d’implantation

Il n’y a aucun échec de thérapie dans notre cohorte quelque soit la technique d’implantation.
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4.1.4. DAI sous-cutané

Nous n’avons eu dans cette cohorte que 3 enfants qui ont bénéficié d’un DAI sous-cutané
et tous implantés au CHU de Lille. Leurs données sont comparables au reste de la population
avec, 2 sujets de sexe masculin (p=1), un age médian de 13 ans et des mensurations médianes
de 49kg (p=0,37) pour 156cm (p=0,57).

Tous ont été implantés en prévention secondaire (p=0,23). L’un d’entre eux présentait
une cardiopathie congeénitale et 2 autres une TV catécholaminergique (p=0,23).

Il n’y a pas eu de complication a I’implantation.

Le suivi médian était de 23 mois + 6. Un enfant a présenté une infection de loge, ayant
nécessité une explantation, 1 mois aprés I’implantation. 11 n’y a pas eu de thérapie

inappropriée chez ces 3 patients.

4.2. EXPERIENCE NANTAISE

19 patients on été implantés au CHU de Nantes entre 2005 et 2014. L’age médian
d’implantation était de 13 ans £ 2,6 (11 — 14,5 ans). Le poids médian était de 42kg + 12,5
(35,5 — 50,5kQ), la taille de 155,5cm + 13,5 (142 — 161cm). Il y avait 74% de sujets de sexe
masculin.

Les deux indications d’implantations principales étaient la cardiomyopathie
hypertrophique (53%) et le syndrome du QT long (16%). Une patiente présentait un syndrome
Brugada-like (5%), un patient une TV catécholaminergique (5%), un autre une repolarisation
précoce (5%), un patient avec une FV idiopathique (5%), un patient avec une cardiopathie
congénitale (tronc artériel commun, réparé par fermeture de CIV et tube valvé entre le
ventricule droit et I’artére pulmonaire) (5%) et enfin une CMD (5%).

Les symptomes présents avant I’implantation retrouvaient une dyspnée pour 16% des
patients, des palpitations pour 10%, une syncope pour 32%, des malaises pour 37% des
patients, 5% pour qui de la TV avait été mise en évidence et 63% présentaient des antécédents
de mort subite dans la famille.

L’indication était retenue en prévention secondaire dans 47% des cas. En prévention
primaire, 90% des sujets présentaient un antécédent familial de mort subite et 50% avaient

présenté une syncope.
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Pour les 19 patients il n’y avait pas d’indication de stimulation électrique cardiaque a
I’implantation.

L’implantation du boitier était abdominale pour 68% (13/19) des patients, en loge
diaphragmatique pour 92% (12/13) d’entre eux et 8% (1/13) dans la loge du muscle grand
droit droit. Les sondes de détection atriale et ventriculaire étaient épicardiques, le coil de
défibrillation sous-cutané dans 100% des cas. Les sondes épicardiques et sous-cutanées
étaient de marque Medtronic et le boitier de marque Medtronic (92%) ou Saint Jude pour 1
patient (8%).

Quand I’implantation était transveineuse (32% des cas), la loge était prépectorale gauche
dans 67% des cas (4/6), 33% en rétropectorale gauche (2/6). L’abord veineux se faisait par la
veine sous-claviere dans 83% des cas (5/6), céphalique dans 17% des cas (1/6). Il n’y avait
qu'une sonde ventriculaire permettant la détection et la défibrillation de marque Medtronic
(17%), Boston Scientific (17%) ou Saint Jude Medical (67%). A noter qu’il n’y avait pas de
sonde de modele Fidelis, mais 2 sondes Riata. Les boitiers étaient de marque Saint Jude
Medical dans 83% des cas (5/6) ou Boston Scientific pour 17% (1/6).

Pour les deux techniques il n’y a pas eu d’échec d’implantation. Un test de défibrillation
a été réalisé pour 84% des patients (16/19) avec un taux de succes de 100%.

74% des sujets étaient suivis en télécardiologie.

Les 2 groupes, celui ayant un DAI par voie transveineuse et celui avec un DAI en

position abdominale avec un coil sous cutané, sont comparés dans le tableau VI. Il n’y a pas

de difference significative sauf pour le poids.
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Population DAI DAI

globale  transveineux abdominal p value
total 19 6 13
age (ans) 12,5 13,5 12 0,21
poids (kg) 45 50 42 0,0007
taille (cm) 153,5 156 152 0,57
Prevention secondaire (%) 9 (47) 4 (67%) 5 (38) 0,35
Complications <30jours apres la
bose (%): 4 (21) 0 4 (31) 0,25
Pneumothorax (%) 0 0 0 -
Hémothorax (%) 2 (10) 0 2 (15) 1
Déplacement de sonde (%) 1(5) 0 1(8) 1
Hématome de loge (%) 0 0 0 -
Infection (%) 0 0 0 -
Difficulté respiratoire (%) 1(5) 0 1(8)
temps entre implantation et sortie
d'hospitalisation (j) 4.8 4.3 > 0.27
Déces 0 0 0 -

Tableau VI — Comparaison des enfants implantés d’un DAI par abord transveineux et
abord abdominal
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Le suivi médian était de 38 mois + 25 (21,5 — 55,5). Au cours de ce suivi, 6 patients ont
été traités de facon adaptée par leur défibrillateur (5 chocs et une réduction de TV par ATP).
Iy a eu 2 patients choqués de facon inappropriée ; 1 pour de la FA avec réponse ventriculaire
rapide en zone de FV, I’autre pour des parasites extérieurs (figure 1). A noter qu’aucune des

thérapies inappropriées n’était due a un dysfonctionnement de matériel.

Il 'y a eu 3 patients concernés par une complication a plus de 30 jours : un déplacement de
sonde sous-cutanée entrainant une reprise chirurgicale, une fracture de sonde de défibrillation
transveineuse et une douleur au niveau du boitier sous claviculaire nécessitant une reprise de
la loge sans argument pour une infection a posteriori.

80% (15/19) des patients étaient traités par béta-bloquants, seulement 1 était sous anti
arythmique (1 patiente sous hydroquinidine suite a un orage rythmique secondaire a un

syndrome de Brugada).

3 patients ont nécessité une technique d’ablation par radiofréquence devant des TV
récidivantes (1 syndrome de Brugada sans réussite et 2 CMH avec efficacité). 2 changements
de boitier pour fin de vie ont été réalisés a 4 ans et 9 mois pour un (avait regu 5 chocs
expliquant une durée de vie du boitier courte) et 6 ans pour I’autre. Les 2 boitiers étaient sous-
claviers avec sonde transveineuse.

Il n’y a pas eu de déces, une patiente a été greffée secondairement a un orage rythmique

non réductible.

Le tableau VIl compare le suivi des patients en fonction de la technique d’implantation.
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Popolation DAI DAI
globale  transveineux  abdominal p value
Total 19 6 13
Therapie appropriée (%) 6 (31) 3 (50) 3(23) 0,32
Choc inapproprié¢ (%) 2 (10) 0 2 1
Complications a plus de
30j de I'implantation 3 (16) 2 (33) 1(8) 0,22
Beta bloguant 15 (80) 5(83) 10 (77) 1
Changement de boitier 2 (10) 2 (33) 0 0,09
Suivi (mois) 38 55,5 36 0,06

Tableau VII — Comparaison du suivi des patients en fonction de la technique

d’implantation
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5. DISCUSSION

5.1. DISCUSSION

Notre ¢étude montre [’absence de différence significative entre les techniques
d’implantation, transveineuse ou abdominale.

Les complications chronigques ont concerné 23% des patients avec un suivi médian de 42
mois. Les séries dans la littérature retrouvaient pour un suivi équivalent un taux de
complications variant entre 15 et 25% (tableau Il). Il n’y avait pas de différence significative,
que ce soit en survenue d’événement ou en Survie sans évenement suivant la technique
d’implantation. Nos 2 groupes, transveineux et abdominal, sont comparables, sans différence
significative pour le poids ou la taille, le sexe ou la pathologie initiale, laissant supposer que
les 2 techniques sont aussi slres 1’une que 1’autre, sous réserve d’une puissance limitée par le
nombre de sujets. Il s’agit cependant de la série avec le nombre de patients le plus important
retrouvant ces résultats. Griksaitis et al (17) retrouvaient en effet des résultats similaires mais
avec seulement 23 patients implantés. Radbill et al (16), justifiant I’abord abdominal chez
I’enfant dans les derniéres recommandations de I’ESC, retrouvaient pour le DAI abdominal,
une longévité du systeme plus courte qu’en transveineux. La différence retrouvée dans cette
derniére étude pouvait s’expliquer par la non comparabilité des deux groupes avec un age et
poids significativement plus bas dans le groupe abdominal. Si I’on compare nos résultats pour
les implantations abdominales & ceux de Radbill et al, on retrouve respectivement une survie a
24 mois de 55% contre 88% pour notre étude. La fiabilité de nos implantations par abord
abdominal peut s’expliquer par la différence de technique chirurgicale avec pour la majorité
des patients dans I’étude de Radbill et al un coil péricardique non sous-cutané.

La fracture de sonde restait la complication la plus fréquente de notre cohorte,
représentant 70% des complications, 75% pour le groupe transveineux. Ces résultats sont
probablement surévalués par I’utilisation de la sonde Fidelis, qui est maintenant connue pour
sa fragilité et qui a été retirée du marché. En excluant les patients ayant présenté une fracture
de sonde de marque Fidelis de ’analyse, on ne retrouvait pas de différence significative entre
la technique transveineuse et abdominale pour le nombre de complications. Il reste que la
sonde Fidelis n’est pas la seule a étre connue pour sa fragilit¢ (exemple de la sonde Riata
(89)) et qu’il est probable dans I’avenir avec le développement de nouvelles sondes, que de

nouveaux dysfonctionnements apparaissent.
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Il est difficile de conclure pour le DAI sous-cutané étant donné le peu de données pour

I’instant, en attendant les résultats des autres centres.

Pendant le suivi, 32% des patients ont bénéficie de leur DAI avec la survenue de
thérapies adaptées (ATP ou choc). Ce taux est équivalent aux données de la littérature, situé
entre 26 et 44% (tableau 2).

Il n’y a pas eu d’échec de thérapie dans notre étude.

Une thérapie inappropriée est survenue chez 15% des patients. Les différentes cohortes
de la littérature retrouvent un taux d’environ 25% pour les études avec un suivi prolongé (cf
tableau 2). Ce nombre de thérapies inappropriées plus faible peut s’expliquer par les avancés
technologiques obtenues par les constructeurs notamment pour la fiabilité du mateériel, la
télécardiologie permettant de détecter les anomalies avant qu’elles ne soient responsables
d’une thérapie inappropriée et par nos programmations avec des zones de traitement pour des
fréquences plus élevées avec un nombre d’intervalles plus important. En effet, dans notre
série, aucunes des thérapies inappropri¢es n’est secondaire a une tachycardie sinusale, alors
que celle-ci est la premiere cause retrouvée dans la littérature. Garnreiter et al (68)
retrouvaient des résultats similaires dans une population d’enfants et d’adultes implantés dans
le cadre d’une cardiopathie congénitale avec un taux de chocs inappropriés plus bas lorsque la
programmation était réglée avec une durée de détection plus longue pour des fréquences plus
élevées.

Il n’y avait pas de différence significative pour la survenue d’un choc inapproprié en

fonction de la technique d’implantation.

Le taux de complications per-opératoires ou post-opératoires précoces (<30 jours) n’était
pas différent significativement entre les 2 groupes. Cependant on retrouve une tendance plus
élevée, sans que cela soit significatif, pour le nombre de complications pour le boitier
abdominal. On peut I’expliquer par le fait qu’il s’agisse d’une chirurgie plus lourde et donc
plus a risque avec un abord de 1’épicarde. Ces complications n’ont pas entrainé de
conséquence grave pour I’enfant. Le temps d’hospitalisation moyen entre les 3 techniques

n’était pas significativement différent.

Sur les résultats de cette premiére analyse, nous n’avons pas trouvé de différence
significative entre les 2 techniques que ce soit pour la fiabilité du systeme, la difficulté de

mise en place du systeme ou son efficacité a traiter les arythmies. Méme si la puissance de
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I’étude est limitée par le nombre de sujets, il semble que les 2 techniques, transveineuse et
abdominale, soient aussi fiables. Si on extrapole ces résultats sur I’avenir de ces enfants qui
auront un DAI pour la plupart toute leur vie, en laissant les abords vasculaires libres et
limitant le risque d’endocardite, la technique abdominale est a privilégier chez I’enfant qui n’a
pas fini sa croissance. La place du DAI sous-cutané reste a définir. Mais pour I’enfant plus
grand ou I’adolescent, pour les mémes raisons, en ’absence de nécessité de stimulation

ventriculaire, le DAI sous-cutané pourrait étre la meilleure alternative.

Concernant le test de défibrillation post-implantation immédiate, nous avons eu dans
notre étude 1 enfant pour qui celui-ci a été inefficace, dans le groupe transveineux (avec une
sonde flottante dans la veine cave inférieure) et a donc conduit a un repositionnement de
sonde. Il est probable que méme sans ce choc, la sonde aurait été repositionnée car
visuellement déplacée sur le controle radiologique. Il est difficile, vu I’effectif limité de notre
étude de conclure sur I’'intérét ou non de ce test de défibrillation. Mais en se basant, sur la
littérature, avec des cas répertoriés d’induction de trouble du rythme ventriculaire non
réductible et en extrapolant des données chez I’adulte, le test de défibrillation n’est pas utile
en tout cas pour I’implantation transveineuse. Pour I’implantation abdominale, le manque de
données ne permet pas de conclure. Les recommandations citent d’ailleurs la réalisation de
tests périodiques du seuil de défibrillation pour cette technique en réponse aux résultats de
Radbill et al qui retrouvaient des seuils de défibrillation variables dans le temps pour les
techniques d’implantation non transveineuse, avec toutes les limites de cette étude que nous
avons cité auparavant. En tous cas il faut probablement surveiller régulierement, en réalisant
une radiographie pulmonaire 1’absence de déplacement de la sonde de défibrillation. La
surveillance de I'impédance de choc lors du contrdle du défibrillateur permet de s’assurer de

’intégrité de la sonde.

Au terme de cette analyse des premiers résultats avec le recueil de 3 centres francais, il
s’agit déja d’une des études avec I’effectif d’enfants implantés d’un DAI de 16 ans ou moins
le plus important comprenant, 47 enfants. Seuls Radbill et al (16) avec 117 patients et Berul et
al (90) avec 443 patients avaient des effectifs supérieurs. Pour les premiers les criteres
d’inclusion étaient la présence d’un DAI non transveineux apparié suivant la cardiopathie a
des patients avec un dispositif transveineux. Le nombre d’enfants dans I’étude est difficile a
déterminer, avec un 4ge moyen de 7 et 20 ans pour chaque groupe. Pour les seconds, Berul et

al, 443 patients ont éte inclus avec 225 patients de moins de 16 ans.
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La CMH et le syndrome du QT long sont les premieres causes d’implantation dans notre
série comme dans la littérature (tableau 1). Nous avons peu d’enfants atteints d’une
cardiopathie congénitale mais nous n’incluions dans cette étude que les enfants de 16 ans ou
moins. Le risque rythmique lié a ces cardiopathies apparait le plus souvent avec 1’évolution de
celle-ci. Il est a noter d’ailleurs dans ce sous-groupe une représentation importante de
malformation a type de troncs artériels communs (3 des 5 sujets présentant une cardiopathie
congeénitale), ces 3 patients ayant été inclus en prévention secondaire et 1’un d’entre eux ayant
récidivé des troubles du rythme ventriculaire traités efficacement par le DAI. L’association de
cette pathologie avec des troubles du rythme ventriculaire chez I’enfant n’a pas encore été

décrite et reste a déterminer.

Cette ¢tude intermédiaire laisse espérer des résultats importants. Par I’intermédiaire du
groupe de rythmologie pédiatrique et congénitale, de nombreux centres ont accepté de
participer a cette étude. Le recueil des données de Rennes, Bordeaux, Paris, Grenoble,
Marseille, Toulouse, Lyon et Strasbourg est en cours. Au terme de I’analyse des données,
grace a la plus grosse cohorte de la littérature et a la poursuite du suivi, le choix de la
technique d’implantation dans cette population particuliere sera plus simple.

Par ailleurs, le recueil de I’ensemble des électrogrammes au moment des thérapies
inappropriées pourrait permettre de mettre en lumiére des facteurs de risque de choc

inapproprié et nous guider vers de meilleures programmations.

5.2. EXPERIENCE NANTAISE

Comparativement aux différentes études, le nombre d’implantation est important chez
I’enfant de moins de 16 ans a Nantes avec 19 enfants implantés d’un DAI (Ten Harkel et al
(13) ne retrouvaient que 23 patients de moins de 18 ans implantés d’un DAI aux Pays Bas sur
une période de 7 ans).

Pour les pathologies concernées, il y a une nette prédominance de la CMH puis du
syndrome du QT long dans notre cohorte.

L’habitude de notre centre est d’implanter chez 1’enfant qui n’a pas fini sa croissance un
boitier en loge abdominale et de réserver le boitier sous-claviculaire aux adolescents ou

enfants en fin de croissance ou ne pouvant plus avoir d’abord épicardique. Cette attitude
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explique la différence significative du poids observée entre les 2 groupes avec un poids plus
élevé pour la deuxiéme technique.

Nous avons eu 3 complications pendant ou au décours de I’implantation (2 hémothorax
drainés et un déplacement de sonde repris chirurgicalement). Les 3 complications étaient dans
le groupe DAI abdominal sans que la différence soit significative avec la technique
transveineuse que ce soit en nombre de complications ou de temps d’hospitalisation.

Il'y aeu 6 (31%) thérapies appropriées dans notre étude sur un suivi median de 38 mois.
Nous n’avons eu sur ce suivi que 2 patients (10%) traités de fagon inappropriée, ce qui reste le
taux le plus bas de la littérature (cf tableau 2).

Les complications tardives ont impliqué 3 enfants (16%). Ce taux reste faible que ce soit
par rapport au reste de la population de 1’étude ou a la littérature. Il n’y a eu qu’une fracture
de sonde sachant qu’aucun de nos patients n’avait été implanté avec une sonde de marque
Fidelis.

Pour conclure sur I’expérience nantaise, on peut souligner une activité importante avec
19 implantations au cours des 9 dernieres années. Le taux de complications et de chocs

inappropriés est plus faible que dans la littérature, confirmant notre expertise dans le domaine.
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6. CONCLUSION

Il s’agit de la premiére ¢tude a démontrer que I’implantation d’un DAI en position
abdominale avec une sonde de défibrillation sous-cutanée est une technique au moins aussi
fiable que I’implantation classique par voie transveineuse. Il n’y a pas de différence entre les
deux techniques en terme de complications aigues ou chroniques, avec un taux de chocs
inappropriés équivalents. Ces données pourraient conduire a proposer I’implantation
abdominale du boitier de DAI avec une sonde de défibrillation sous-cutanée pour tous les
enfants de moins de 16 ans qui nécessitent I’implantation d’un DAI afin de préserver les
abords vasculaires pour ’avenir. Dans cette optique, la place du DAI sous-cutané, technique
préservant également les abords vasculaires, reste a définir, notamment chez les enfants en fin

de croissance du fait de la taille encore importante du boitier.
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7. ANNEXES

7.1. CONSENTEMENT ICHILDREN g’

CENTRE HOSPITALIER
UNIVERSITAIRE DE NANTES

« Défibrillateur automatique implantable chez I’enfant :
causes et évaluation des différentes techniques
d’implantation»

Titre abrégé : « IChilDren»

Médecin investigateur principal
Nom : GOURRAUD Jean-baptiste
Service : Cardiologie

Adresse : CHU Nantes

Téléphone : 02401650XX

Responsable de la recherche

Nom : CHU de Nantes

Adresse : 5 allée de I’ile Gloriette, 44 093 NANTES
Principaux contacts : Le Bouter-Banon Sabrina
Téléphone : 02 53 48 28 35 (secrétariat bureau recherche)

Ce document est remis au représentant du patient
Un exemplaire est conservé dans le dossier médical

Madame, Mademoiselle, Monsieur,

Le Docteur e du service
........................................................................... effectue en collaboration avec
le Centre Hospitalier et Universitaire de Nantes, une recherche sur I’implantation des
défibrillateurs automatiques implantables chez 1’enfant. Nous souhaiterions en effet préciser,
parmi les différentes techniques d’implantation reconnues, les avantages et inconvénients de
chacune d’entre elle afin d’améliorer la prise en charge des enfants implantés avec ce type de
materiel. Les principales études sur les défibrillateurs concernent des patients adultes et ne
permettent donc pas de répondre aux particularités de 1’enfant. Pour répondre a ces
probleémes, nous voudrions collecter les données de I’ensemble des enfants implantés en
France d’un défibrillateur implantable au cours des 10 dernicres années.

Votre enfant a été implanté d’un défibrillateur et pourrait participer a cette étude.

Cette recherche est réalisée a partir de données meédicales collectées au cours de la prise en

charge de votre enfant, et ne modifie en aucun sa prise en charge future. L’identité de votre
enfant sera codée et ne pourra en aucun cas étre identifiée.
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Cette recherche ne présente pas de risque pour la santé de votre enfant. Les résultats qui en
seront issus ne permettront pas d’apporter directement des informations pertinentes pour sa
santé en particulier. lls favoriseront le développement des connaissances dans le domaine de
la santé et pourrait permettre d’améliorer la prise en charge des enfants implantés d’un
défibrillateur.

VVotre médecin pourra vous informer, ou informer votre enfant, sur votre, ou sa demande, des
résultats globaux de cette recherche.

Cette recherche est réalisée en collaboration avec les principaux centres francais responsables
de la prise en charge des troubles du rythme pédiatriques via le groupe de ryhtmologie des
cardiopathies congénitales, de la Société Francaise de Cardiologie.

Les données anonymisees de votre enfant pourront étre cédées a d’autres organismes que le
CHU de Nantes, en France ou a 1’étranger dans le cadre de projets de recherche spécifiques.

Pour étre menée a bien, cette recherche nécessite la mise en ceuvre d’un traitement
informatisé des données personnelles de votre enfant afin de permettre d’analyser les
résultats. Un fichier informatique comportant les données de votre enfant va donc étre
constitué. Par mesure de confidentialité et pour respecter la vie privée de votre enfant, ses
données seront systématiquement codées. Seuls le professionnel de santé personnellement en
charge du suivi de votre enfant aura connaissance de ses données nominatives.

Conformément a la loi, vous disposez d’un droit d’accés, d’opposition et de rectification des
données enregistrées sur informatique, a tout moment, par I’intermédiaire du médecin de
votre enfant. Vous disposez également d’un droit d’opposition a la transmission des données
couvertes par le secret professionnel susceptibles d’étre utilisées et d’€tre traitées dans le
cadre de cette recherche. Vous ou votre enfant pouvez exercer vos droits d’accés et de
rectification auprés du Docteur mentionné au début de ce document.

Cette étude a recu une autorisation de la Commission Nationale Informatique et Libertés
(CNIL).

Ce projet ainsi que le présent document ont été présentés au Groupe Nantais d’éthique dans le
domaine de la Sante GNEDS.

Vous étes libre d’accepter ou de refuser la participation de votre enfant a la recherche qui
vous est présentée. Si vous acceptez, vous étes libre de changer d’avis a tout moment sans
avoir a vous justifier et votre décision ne portera aucun préjudice a la qualité de la prise en
charge de votre enfant. Si vous refusez la participation de votre enfant, les données ne seront
pas utilisées pour cette recherche et resteront destinées a 1’usage strict du soin.

Le médecin précédemment mentionné, qui vous a proposé de participer a cette étude, vous a
donné oralement toutes les informations nécessaires et peut répondre a vos questions.
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A compléter par les titulaires de I’autorité parentale

Je soussigné(e) :
Prénom/Nom :

mere de I’enfant (ou représentant 1égal),
accepte gue les données de mon enfant soient
utilisées pour cette recherche : o ouic non

Date: .......... [ovirinnn. [oviiiininnn,
Signature :

Je soussigné(e) :
Prénom/Nom :

pere de I’enfant (ou représentant 1égal),
accepte que les donnees de mon enfant soient
utilisées pour cette recherche : o oui o non

Date: .......... [iviiinn.. [oveiiinnnnn,
Signature :

(selon le protocole et la capacité de compréhension du mineur) :

Prénom/NOmM & ..o

J’accepte que mes données soient utilisées pour cette recherche : o oui

Date: .......... [ovirinnn. [oviiiininnn,
Signature :

0O non

Merci de conserver cette notice d’information
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7.2.ECRF

IChilDren

ID:
Année de naissance (AAAA) :
Poids (Kg) : Taille (cm):

Cardiopathie:

CMH : CMD : cardiopathie congeénitale :

Brugada :
TV catécholaminergique : QT long :
syndrome de repolarisation précoce :

Préciser si besoin :
- Type de cardiopathie congénitale :
- Type de chirurgie si cardiopathie congénitale :

- Type QT :

Indication pacing initiale (1/0) :

centre :

Sexe (1:M/2:F):

DAVD

FV idiopathique

ECG préimplantation

Symptomes :

- dyspnée: Y/N - palpitations: Y/N
malaise: Y/N

-mort subite : Y/N -TV:Y/N

Prévention : primaire (1)/secondaire (2)

- syncope: Y/N

- mort subite familiale : Y/N

Implantation DAI

Date d'implantation (JJ/MM/AAAA) : age
(auto) :

Type :

sous cut pur : trans veineuse : abdominal

Loge boitier :

a

I'implantation
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prépectorale D : prépecto G : diaphragmatique : grand droit :
rétropectorale D : retropectorale G : rénal:

Veine (si transveineuse)

sous claviere : cephalique:

Détail de procédure (si besoin de préciser)

Sonde A/V :

Epicardique : transveineuse:

Sonde DAI :

Epicardique : pleural : transveineuse: sous cutané :

Nb de coils :

lere implantation : Si réintervention, date lere implantation :

Intervention réalisée par un (chirurgien/cardiologue):

Opérateur expérimentg :
Echec d'implantation :
Succes de défibrillation post implantation :

Nb de Joules :

ECG post implantation

Modéle sonde A (préciser) :
Modéle sonde V (préciser) :
Modeéle coil (préciser) :
Marque DAL (préciser) :

Télécardiologie (Y/N) :

Complication(s) pendant le séjour de I’implantation?

-Pneumothorax -Hémothorax

sonde

-Déplacement

de

52



-Hématome de loge -Infection de loge -Difficulté
respiratoire
-Détresse respiratoire  -Thrombose sous claviére

-Si autre : (préciser) :

Si complication, thérapeutique mise en place (préciser) :
Date sortie de I'hospitalisation (JJ/MM/AAAA):

Duree de I'hospitalisation apres I'implantation du DAI (jj) :

SUIVI
Choc approprié (ATP ou choc) :
-Date ler épisode : Nombre d’épisodes :
Choc inapproprié (ATP ou choc): Sur :
-Date ler épisode : Nombre d'épisodes :

EGMs de chaque épisode (prévoir 4 ou 5 cases). On veut récupérer les tracés de chaque
épisode (choc approprié ou non)

Réintervention :

Complication dans les suites : Date :

Infection de sonde Infection de loge Déplacement de
sonde

Fracture de sonde Dysfonction du boitier Choc inefficace
Poids lors de la complication (kg): taille lors de la complication (cm) :
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Si oui, thérapeutique mise en place (préciser) :
-Pacing sous BB- :
-Antiarrythmique : si oui, préciser

-Béta bloquant :

Si changement de boitier sur fin de vie du boitier (JJ/MM/AAAA) :

Ablation par radio fréquence :

Greffe cardiaque : si oui, date : (J/MM/AAAA)

Date du dernier suivi (JJJMM/AAAA) :

Déces : date du déces :
Cause :
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RESUME

Introduction

L’implantation d’un défibrillateur automatique implantable (DAI) chez ’enfant est parfois la
seule option thérapeutique pour prévenir la mort subite par arythmie ventriculaire. Si elle reste rare,
cette intervention pose de réels problémes de prise en charge au long cours dans cette population
particuliére. La meilleure technique d’implantation parmi le DAI transveineux (TrV), technique de
référence chez I’adulte, le DAI abdominal (Abd) avec un coil en position sous cutanée et le DAI sous
cutané, reste a définir.

Cette étude a pour objectif primaire de comparer ’efficacité et les complications de
I’implantation d’un DAI chez I’enfant en fonction de la technique d’implantation.
Méthodes

Il s’agit d’une étude multicentrique, regroupant plusieurs centres frangais. Tous les enfants de
moins de 16 ans ayant été implantés aprés 2005 et ayant un suivi de plus de 1 an ont été inclus. Les
techniques ont été comparées sur la survenue de complications en per ou post opératoire immédiat
(<30 jours), nombre de chocs inappropriés et survenue de complications entrainant une reprise
chirurgicale (> 30jours).
Résultats

Les données de 3 centres hospitaliers universitaires ont été récupérées a ce jour, Nantes, Lilles et
Tours avec 47 patients inclus : 20 (42%) présentaient une cardiopathie structurelle, 22 (47%) une
arythmie ventriculaire sans cardiopathie structurelle et 5 (11%) une cardiopathie congénitale. La
moyenne d’age a I’implantation était de 13+3 ans. 27 avait un dispositif TrV, 17 en Abd, 3 sous-
cutané. Les 3 groupes étaient comparables pour le sexe, le poids, la taille et la pathologie (p>0,05). Le
suivi moyen était de 42 mois. Il y a eu 5 complications aiglies, 7 chocs inappropriés et 11
complications nécessitant une reprise chirurgicale. Il n’y avait pas de différence significative pour le
nombre de complications aigies (p=0,06) ou de chocs inappropriés (p=1) entre les 3 techniques. Il n’y
avait pas de différence significative entre la technique TrV et Abd avec, respectivement, une survie du
systeme a 12 mois de 96% et 88%, a 24 mois de 92% et 88%, a 36 mois de 78% et 88% et a 60 mois
de 60% et 88% (p=0,42). L effectif de DAI sous-cutanés était trop faible pour conclure.
Conclusion

Cette étude démontre 1’équivalence de I’implantation du DAI en position Abd par rapport au TrV
chez I’enfant de moins de 16 ans en terme d’efficacité et de complications. Il s’agit donc de la
technique de choix pour cette population en laissant libre les abords vasculaires pour ’avenir. Reste a
définir la place du DAI sous-cutané notamment pour les enfants ayant fini leur croissance, une fois le
recrutement de I’ensemble des centres terminé.

Mots clés : Défibrillateur automatique implantable, enfant, mort subite
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