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INTRODUCTION 
	

La mort subite cardiaque représente 5 à 6 % de la mortalité globale chez l’enfant1. Si 

l’incidence est faible, avec 1,1  à 4 décès pour 100 000 enfants par an selon les series2–4, elle 

reste néanmoins un enjeu de santé publique en terme d’année de vie perdue.  

En prévention de la mort subite par trouble du rythme ventriculaire, le traitement de référence 

chez l’adulte est l’implantation d’un défibrillateur automatique implantable (DAI). Ce dernier  

est également utilisé depuis 19895 chez l’enfant avec une fréquence croissante. Son 

implantation chez l’enfant reste rare, moins de 1 % de l’ensemble des patients implantés6–10, et 

toujours discuté dans cette population spécifique sur les plans morphologique (petits poids et 

taille), physiologique (croissance) et anatomique (20 % en moyenne de cardiopathies 

congénitales)7,8,11,12, particulièrement exposée aux complications médicales et psychosociales 

sur le long terme. En l’absence de grandes séries comparatives dans la population pédiatrique, 

la meilleure technique d’implantation permettant de limiter ces complications reste sujet à 

débat. 

I - Mort subite chez l’enfant - Epidémiologie 

La prévalence de la mort subite ainsi que ses étiologies sont étroitement liées à l’âge1,13. 

Après une forte prévalence chez le nourrisson notamment de cause extracardiaque (incidence 

de la mort subite du nourrisson 0,8 pour 1000 naissances par an 14) celle-ci décroit pendant la 

petite enfance pour augmenter de nouveau à l’adolescence, avec une prédominance des 

étiologies cardiovasculaires1,4,13.  

 

 
Figure	1	–	Distribution	de	la	mort	subite	d’origine	cardiaque	dans	la	population	danoise	de	

2000	à	2006	1	
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La majorité des morts subites d’origine cardiovasculaire chez l’enfant est secondaire à une 

chute du débit cardiaque en rapport avec un trouble du rythme ventriculaire. Il peut s’agir d’une 

tachycardie ventriculaire (activité électrique rapide des ventricules avec dissociation atrio-

ventriculaire), d’une torsade de pointe (activité électrique rapide des ventricules avec un aspect 

polymorphe) ou de fibrillation ventriculaire (activité anarchique des ventricules, inefficace sur 

le plan hémodynamique). Dans certains cas, le traitement médical suffit, ou la mort subite est 

liée à une cause réversible, et l’implantation d’un défibrillateur n’est alors pas justifiée. C’est 

par exemple le cas des causes ischémiques secondaires à une anomalie de naissance des 

coronaires dont la sanction est chirurgicale, ou du syndrome de Wolff-Parkinson-White où 

l’ablation de la voie accessoire antérograde permet de supprimer le risque de mort subite. 

Néanmoins en l’absence de cause réversible expliquant la survenue d’arythmie ventriculaire 

soutenue, l’implantation d’un DAI reste la seule alternative en prévention secondaire de la mort 

subite6–8,15. Chez des patients présentant une cardiopathie à haut risque rythmique, en tenant 

compte des facteurs de mauvais pronostic validés, des complications d’implantation et des 

potentielles difficultés techniques, le DAI peut être implanté avant la survenue de troubles du 

rythme et s’inscrit alors en prévention primaire. Enfin parfois, lorsque la mort subite est liée à 

la dysfonction mécanique des ventricules ne permettant pas d’assurer une hémodynamique 

fiable, le défibrillateur est proposé en pont à une transplantation cardiaque, chez ces patients à 

haut risque. 

Les cardiopathies à risque impliquées peuvent être classées en trois groupes :  

- Les cardiopathies congénitales, présentes dès la naissance 

- Les cardiopathies structurelles dépistées par un examen morphologique  

- Les arythmies héréditaires avec un cœur structurellement sain. 

Alors qu’au cours de la petite enfance et l’enfance les canalopathies prédominent, avec 

notamment le syndrome du QT long comme première cause d’implantation dans cette 

population (de 12 à 52 % selon les series)7,8,11,12,16. Le pic d’implantation des DAI se situe vers 

la pré-adolescence et l’adolescence selon Berul et al, où l’incidence des cardiopathies 

structurelles, notamment la cardiomyopathie hypertrophique augmente1,13. C’est une période 

de grande croissance qui expose l’enfant à diverses complications10. 

 

II -Pathologies à risque rythmique  

1. Arythmies héréditaires 

a. QT long 

Le syndrome du QT long congénital est la canalopathie la plus impliquée dans la survenue de 

mort subite chez l’enfant, classiquement par torsade de pointe dont la survenue est favorisée 

par le stress, la natation, les stimuli sonores ou des contextes d’hypertonie vagale. Près de 10% 
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des nourrissons présentant une mort subite inattendue seraient ainsi porteurs d’une mutation 

dans un des gènes impliqués dans ce syndrome17. Plusieurs gènes avec relation génotype- 

phenotype définissant des types spécifiques ont été décrits : mutation sur le gène KCNQ1 dans 

le LQT1, KCNH2 pour le LQT2 ou SCN5A pour le LQT3, pour environ 40, 30 et 10% des cas 

respectivement18. 

 

Le diagnostic clinique est réalisé par un ECG 12 dérivations, avec un allongement de 

l’intervalle QTc supérieur ou égal à 480 ms de façon répétée, un score de risque > 3 (score de 

Schwartz) ou un QTc ≥ 460ms chez un patient ayant présenté une syncope inexpliquée en 

l’absence de cause métabolique ou médicamenteuse15.  

Chez les patients symptomatiques il existe plusieurs cas de figure. Chez les enfants ayant 

présenté une mort subite récupérée, l’implantation d’un DAI est recommandée en adjonction 

au traitement médical, qui repose sur l’utilisation des bétabloquants (classe I)15. 

En l’absence d’antécédent personnel de personnel de mort subite, si malgré un traitement 

médical bien conduit l’enfant reste symptomatique (syncope, tachycardie ventriculaire 

soutenue), il est également recommandé d’implanter un DAI (classe IIA)15. 

Chez les enfants asymptomatiques le traitement médical est privilégié. Néanmoins il existe des 

situations à haut risque où l’implantation d’un DAI en prévention primaire doit être discutée 

(classe IIB). C’est par exemple le cas des types LQT2 ou LQT3 lorsque l’espace QTc > 500ms. 

La sympathectomie cardiaque gauche peut également s’intégrer à la stratégie thérapeutique 

lorsque le traitement bétabloquant n’est pas efficace ou contre-indiqué (classe IIA). 

 

b. Syndrome de Brugada 

Le syndrome de Brugada, est une canalopathie liée à des mutations des gènes codant pour 

les canaux sodiques. Ce syndrome est caractérisé par un aspect ECG typique dans les 

dérivations précordiales droites avec aspect de bloc de branche droit incomplet 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 une onde T négative. Cet aspect peut être spontané ou induit 

pharmacologiquement par l’utilisation d’inhibiteurs des canaux sodiques (flécaïnide ou 

ajmaline)15. Ce syndrome est associé à un sur-risque de mort subite par troubles du rythme 

ventriculaire par fibrillation ventriculaire (FV). La fièvre est un facteur favorisant de mort subite 

dans ce syndrome. Son incidence dans la population pédiatrique reste faible. L’étude génétique 

ne nous permet pas pour l’instant de poser le diagnostic. 

L’implantation d’un DAI est recommandée en prévention secondaire (classe I) et doit être 

discutée en cas de type 1 spontané avec un antécédent de syncope (classe IIa)15. La quinide est 

par ailleurs le seul traitement qui ait prouvé son efficacité dans ce syndrome, y compris chez 
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les enfants, où il doit être envisagé chez les patients symptomatiques avec un type 1 

spontanné19. 

 

 

c. TV cathécholaminergique 

La prévalence de la tachycardie ventriculaire catécholaminergique est estimée à 1 pour 10 

00020. Ce syndrome est associé à un risque de mort subite par tachycardie ventriculaire, 

classiquement bidirectionnelle ou polymorphe, induite par l’activité physique ou le stress 

émotionnel. A ce jour, plusieurs gènes ont été identifiés comme associés à ce syndrome : RYR2 

, CASQ2, TRDN et CALM121. D’autres gènes ont été plus rarement décrits22.  Les symptômes 

se manifestent souvent dans l’enfance ou l’adolescence. Le traitement repose, outre la contre-

indication aux activité sportives notamment de compétition, sur l’utilisation des béta 

bloquants15. L’implantation d’un DAI est recommandé en prévention secondaire ou chez les 

patients présentant des syncopes récidivantes malgré un traitement par beta-bloquant et/ou 

flécaïnide (classe I). La dénervation sympathique cardiaque gauche a également une place dans 

la stratégie thérapeutique15. 

 

d. Syndrome du QT court 

Le syndrome du QT court est défini par un intervalle QTc ≤ 340ms ou ≤ 360ms associé à la 

survenue de troubles du rythme ventriculaire, d’une mort subite personnelle ou familiale ou la 

présence d’une mutation en lien avec ce syndrome15. Cinq gènes ont été identifiés 
232219181918(KCNH2, KCNQ1, KCNJ2, CACNA1C et CACNB2b) comme associés à ce syndome. 

La prévalence de ce syndrome est faible. Il est possible qu’il soit impliqué dans la survenue de 

mort subite en période néonatale24. La probabilité d’une mort subite avant l’âge de 40 ans est 

supérieure à 40 % dans ce syndrome. L’implantation d’un DAI est recommandée en prévention 

secondaire (classe I)15. L’implantation d’un DAI peut être discutée en prévention primaire au 

cas par cas dans un contexte d’histoire familliale de mort subite. Un traitement par quinidine 

peut également être proposé afin de prolonger la repolarisation25. 

 

e. Repolarisation précoce 

L’aspect électrocardiographique est défini par une surélévation du point J de plus de 0,1 

mv à la fin du QRS dans deux dérivations contiguës inférieures ou latérales. Cet aspect a été 

associé à un sur-risque de mort subite par fibrillation ventriculaire. Néanmoins cet aspect 

électrique est très fréquemment retrouvé dans la population générale et 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, d’une repolarisation 
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précoce dans les dérivations inférieures ou un segment ST horizontal ou descendant favoriserait 

la survenue d’arythmies26–29. L’implantation d’un DAI est réservée à la prévention secondaire, 

en l’absence de recommandation21. 

 

f. FV idiopathique 

La FV idiopathique est une cause rare de mort subite récupérée. Il s’agit d’un diagnostic 

d’exclusion. 

 

2. Cardiopathies structurelles 

a. CMH 

La cardiomyopathie hypertrophique est la cardiomyopathie structurelle la plus fréquente 

chez l’enfant avec une incidence estimée entre 0,3 à 0,5 pour 100 00030.  

Il s’agit d’une maladie autosomique dominante liée à des mutations des gènes codant 

pour des protéines sarcomériques. Le diagnostic chez l’enfant est difficile, avec une 

hypertrophie ventriculaire gauche parfois absente à l’échographie.  Par contre le 

phénotype apparaît complet (hypertrophie ventriculaire gauche supérieure à 2 

déviations standard31) à la fin de la croissance. Le dépistage échographique est 

recommandé à partir de l’âge de 10 ans chez les enfants d’une famille atteinte32. 

En prévention primaire, un enfant présentant une CMH avec plus de 2 critères de 

gravité, à savoir un antécédent de mort subite dans la famille, une hypertrophie septale 

sévère (une épaisseur maximale du ventricule gauche supérieure à 30 mm ou un Z-score 

supérieur à 6), la présence de TV spontanée, ou des syncopes d’effort malgré un 

traitement béta-bloquant adapté, peut bénéficier d’un DAI15. 

 

b. CMD 

Celle-ci est caractérisée par l’association d’une dilatation ventriculaire gauche et d’une 

altération de la fraction d’éjection ventriculaire gauche (FEVG). Celles-ci peuvent être 

acquises (myocardite) ou chez l’enfant, majoritairement primitives33. On peut 

également y associer les non compactions du ventricule gauche avec altération de la 

FEVG34. En extrapolant les indications chez l’adulte, l’implantation en prévention 

primaire d’un DAI peut être envisagée en présence d’une cardiopathie à FEVG altérée 

(35% ou moins), avec un traitement médicamenteux optimal.  

 

c. DAVD 

La DAVD est secondaire à des anomalies fonctionnelles et structurelles prédominant 

sur le ventricule droit dues au remplacement du myocarde par du tissu adipeux et de la 
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fibrose. La prévalence chez l’enfant est difficile à estimer mais reste très faible. Elle est 

associée à des arythmies ventriculaires polymorphes, originaires du ventricule droit, 

particulièrement sensibles aux catécholamines15,35. Le diagnostic repose sur 

l’association de plusieurs critères morphologiques (échocardiographiques et IRM), 

anatomopathologiques, électrocardiographiques (trouble du rythme, anomalies de 

l’ECG basal, potentiels tardifs ventriculaires) et génétiques (antécédents familiaux, 

mutation génétique) selon un consensus publié en 2010. 

Le traitement médical repose dur l’utilisation des beta-bloquants en première intention. 

(Classe I). L’implantation d’un DAI est recommandé en prévention secondaire d’une 

mort subite récupérée ou de tachycardie ventriculaire soutenue avec mauvaise tolérance 

hémodynamique. Il doit être discuté en cas de survenue de tachycardie ventriculaire 

soutenue bien tolérée, au cas par cas (classe IIA)15.  En prévention primaire, les critères 

d’implantation d’un DAI ne sont pas clairement établis. Celui-ci se discute en cas de 

présence d’au moins un facteur de risque parmi : la présence de troubles du rythme 

ventriculaire dans le suivi, la présence d’ondes T négatives dans les dérivations 

précordiales, la dysfonction du ventricule droit, ou l’inductibilité de troubles du rythme 

ventriculaire lors d’une exploration électrophysiologique.  

 

3. Cardiopathies congénitales  

L’incidence des cardiopathies congénitales est actuellement évaluée à 700-800 cas pour 

100.000 naissances. Les progrès réalisés dans le diagnostic de ces cardiopathies, sur le 

plan chirurgical, ainsi qu’en cathétérisme interventionnel, ont révolutionné le pronostic 

et l’espérance de vie de ces patients, puisque 85% des enfants porteurs d’une 

cardiopathie sévère atteindront l’âge adulte. Chez l’enfant et l’adolescent, l’incidence 

de la mort subite est estimée entre 0,8 à 6,2 cas pour 100 000 patients par an. Ce risque 

augmente progressivement après l’âge de vingt ans. Les cardiopathies congénitales les 

plus à risque de mort subite sont ainsi la tétralogie de Fallot, la transposition des gros 

vaisseaux corrigée à l’étage atrial (techniques chirurgicales de Mustard ou de Senning), 

les cardiopathies obstructives du cœur gauche et les ventricules uniques15,36,37. Dans la 

tétralogie de Fallot, l’implantation de DAI doit être considérée chez des sujets adultes 

sélectionnés, avec multiples facteurs de risque de mort subite (dysfonction ventriculaire 

gauche, durée du QRS ≥ 180 ms, induction de TV soutenue lors d’une exploration 

électro-physiologique). L’indication d’un DAI chez l’enfant n’est retenue qu’en 

prévention secondaire, sauf en cas d’altération de la fraction d’éjection du ventricule 

systémique (< 35%) et classe NYHA II ou III, où il doit être discuté en prévention 

primaire. 
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III. Problématiques liées au défibrillateur pédiatrique  

La population pédiatrique se détache de la population adulte de part des contraintes spécifiques 

qui vont être autant de paramètres à prendre en compte avant l’implantation d’un 

défibrillateur automatique implantable.  

 

Les différentes études qui ont pu être menées chez cette population retrouvent un taux de 

complication plus élevé que chez l’adulte, jusqu’à 38 % des patients concernés selon les 

séries38. Link et al dénombre plus de complications infectieuses chez cette population qu’elles 

soient locales ou systémiques39. Or les infections de matériel peuvent dans certains cas engager 

le pronostic vital par risque septique ou hémodynamique et leur prise en charge implique 

généralement l’extraction du matériel, à risque de délabrement valvulaire et vasculaire 

notamment en cas d’abord transveineux.  

La population pédiatrique est une population présentant un niveau d’activité physique 

important, qui par ailleurs contribue au bien-être psychologique et au développement physique 

et social de ces enfants. Dans ce contexte, l’enfant va présenter des fréquences ventriculaires 

élevées, l’exposant à la survenue de chocs inappropriés par mauvaise interprétation des signaux 

électriques et ce malgré les progrès technologiques du matériel et des modes de programmation 

(traitement efficace des TV par ATP40, zone de thérapie pour des fréquences élevées et de 

longues durées de détection41). L’enfance et surtout l’adolescence, où l’on objective un pic 

d’implantation de DAI, sont également des périodes de grande croissance. De par les 

contraintes qu’elle exerce sur les sondes, celle-ci est un facteur de risque indépendant de 

fracture de sonde (rupture d’isolant ou de conducteur de la sonde)38, et de déplacement des 

sondes de défibrillation créant ainsi des parasites. Cela va entrainer une mauvaise classification 

en zone de thérapie et augmenter le risque de survenue de chocs inappropriés.  

Il faut également garder à l’esprit qu’un enfant implanté a une espérance de vie supérieure à 

celle du matériel, l’exposant ainsi tout au long de sa vie à des ré-interventions multiples en 

augmentant de fait le risque de survenue de complications. Ce point amène également à se 

questionner sur la préservation du capital veineux, car si l’abord trans-veineux est actuellement 

la technique de référence la plus sûre chez l’adulte, les contraintes anatomiques liées au petits 

diamètres des vaisseaux et les ré-interventions multiples exposent l’enfant aux sténoses et 

thromboses de veines42–44, qui pourront à l’avenir compromettre la mise en place d’un matériel 

plus pérenne.  

Malgré le fait que le défibrillateur puisse sauver la vie de ces patients, il a néanmoins été montré 

qu’il affectait négativement le fonctionnement psychosocial des patients. C’est un aspect à 
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prendre en compte dans la prise en charge globale, comme le soulignent les dernières 

recommandations à ce sujet15. Dans cette population à risque de complications, le taux de chocs 

électriques inappropriés est de l’ordre de 10 à 50% sur un suivi de 3 ans, selon les séries 

actuelles. Or des études de qualité de vie ont montré qu’à la fois le choc inapproprié mais 

également le risque de survenue de celui-ci étaient pourvoyeurs de stress, d’anxieté, de troubles 

du sommeil et de dépression45–47. La crainte de la survenue de thérapies inappropriées peut par 

ailleurs amener l’enfant à restreindre ses activités physiques, qui participent pourtant à son bien-

être physique mais aussi psychologique et social, leur survenue étant étroitement liée à la 

tachycardie sinusale48. Tout cela altère grandement leur qualité de vie.  L’acceptation de 

l’appareil par l’enfant passe également par l’acceptation de sa cardiopathie, et il est donc 

important d’aborder la maladie, d’informer et d’éduquer l’enfant et ses parents lors de 

consultations dédiées15,49. Les hospitalisations, les potentielles chirurgies, les consultations de 

suivi nombreuses, parfois à plusieurs heures du lieu de vie, ont un retentissement sur l’équilibre 

psychologique et parfois socio-éducatif et familial. Le développement récent de la 

télécardiologie a permis d’alléger la fréquence des consultations de suivi rythmique 50  

participant ainsi à l’amélioration de la qualité de vie. Il a également été montré dans certaines 

études que l’âge jeune d’implantation était un facteur de risque de mauvaise acceptation, 

probablement car l’enfant n’est pas à même de percevoir le bénéfice des thérapeutiques 

entreprises, et ce d’autant plus que l’enfant est asymptomatique et implanté en prévention 

primaire51.  Enfin il ne faut pas négliger l’aspect esthétique. Les cicatrices multiples, les 

dispositifs volumineux, visibles, sont autant de facteurs qui vont influencer négativement 

l’acceptation du dispositif. Des techniques de thérapie cognitivo-comportementale ont été 

étudiées chez l’adulte hors cardiopathie congénitale, avec des résultats prometteurs sur 

l’amélioration de la qualité de vie et pourraient être envisagées chez l’enfant52–54. 

 
 
IV. Voies d’abord 

Une fois l’indication d’implantation d’un défibrillateur posée chez ces enfants, s’impose le 

choix de la voie d’abord. Celle-ci est dictée par des contraintes anatomiques propres à la 

population pédiatrique et/ou aux patients atteints de cardiopathie congénitale, mais dépend 

également de l’expérience propre de chaque centre.  

 

1- Endocavitaire 

L’implantation d’un défibrillateur par voie endocavitaire (ou transveineuse), apparaît comme 

la technique de référence chez l’adulte. Elle consiste, après abord veineux céphalique ou sous-



 
	

14	

clavier, à placer une ou plusieurs sondes intracardiaques, vissées ou flottantes, laissées en place 

et connectées à un boîtier placé en loge prépectorale ou rétropectorale.  

 

 
Figure	1	–	Sonde	de	défibrillation	endovasculaire		apicale	ventriculaire	droite	par	abord	

cave	supérieur	55	

 

Cette technique présente l’avantage d’être réalisée chez l’adulte avec un recul important, le 

développement des sondes intracavitaires remontant aux années 1990. S’agissant d’une 

technique non chirurgicale, elle est relativement peu invasive. Néanmoins la possibilité d’accès 

aux cavités cardiaques par un abord vasculaire satisfaisant est nécessaire et peut être 

compromise par l’existence de cardiopathies congénitales complexes47,56 (Dérivation Cavo-

pulmonaire totale, malposition vasculaire) ou par un petit poids, exposant ainsi l’enfant à de 

nombreuses complications vasculaires.  

En dehors des complications classiquement inhérentes à cette technique (pneumothorax, 

hémothorax et hémopéricarde secondaire à une sonde transfixiante, complications infectieuses, 

déplacement précoce, thrombose vasculaire), on retrouve chez l’enfant des complications plus 

spécifiques9. L’abord endocavitaire engage le capital veineux de cette population pédiatrique. 

A l’instar des stimulateurs cardiaques, la littérature rapporte une incidence élevée d’occlusion 

vasculaire, thrombose42–44 et fuite des valves atrioventriculaires. Il est également décrit une 

augmentation du risque embolique liée aux sondes, en présence d’un shunt intra-cardiaque, 

majorant ainsi le risque d’accident vasculaire cérébral57. Des contraintes majeures secondaires 

à la croissance ou de fait de mouvements / frottements contre la clavicule, exposent l’enfant à 

un sur-risque de fracture de sonde et donc de choc inappropriés39,41,48 et imposent d’anticiper et 

de contrôler l’étirement des sondes par la réalisation de boucles lors de l’implantation. Il a été 

montré dans la littérature que le risque de fracture de sonde augmente inversement avec l’âge 

d’implantation, notamment chez les patients de moins de huit ans58.  
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2- Chirurgicale 

Les premiers dispositifs implantés étaient chirurgicaux et nécessitaient une sternotomie ou une 

thoracotomie avec positionnement d’un patch de défibrillation épicardique ventriculaire, d’une 

sonde ventriculaire épicardique et d’un boîtier dans une loge abdominale59. Ce type 

d’implantation a montré une morbidité importante, par de nombreuses complications 

(médiastinites, péricardite constrictive, déformation et rupture de patch justifiant parfois d’une 

ré-intervention à risque avec extraction des patchs et décortication péricardique)60–63. Cette 

technique est désormais abandonnée. Les mauvais résultats des patchs épicardiques et les 

complications vasculaires et infectieuses propres à l’implantation endocavitaire ont conduit les 

chirurgiens à développer d’autres alternatives. Généralement le boîtier de DAI est placé dans 

la loge du muscle grand droit ou en position diaphragmatique. Les sondes de stimulation atriale 

et ventriculaire sont placées en épicardique avec une incision sous-xiphoïdienne sans 

sternotomie. Le coil de défibrillation peut être ensuite placé de différentes façons. 

 

Figure	2	–	Sonde	de	détection/	stimulation	épicardiques	atriales	et	ventriculaires	droites	et	
coil	placé	dans	l’espace	péricardique	55	

 

a. Coil sous-cutané 

Le coil ou le patch est positionné en position extrathoracique dans le dos du patient. 

L’implantation de la sonde sous-cutanée est réalisée à partir d’une incision sous-axillaire et 

tunnellisée vers le boîtier et vers le dos du patient11,64–67. Le courant de défibrillation est ainsi 

délivré entre le coil extra-thoracique et le boîtier. Une alternative est de placer deux coils de 

défibrillation sous-cutané en antérieur et postérieur afin d’exclure le boîtier du circuit. Cette 

technique semble dans la littérature pouvoir être une alternative adaptée chez de jeunes enfants. 

L’avantage de cette technique, en plus d’éviter les complications associées à une sonde 

endocavitaire, est de permettre la réduction du matériel intrapéricardique par rapport à d’autres 

approches et donc le risque de péricardite, de constriction. Néanmoins, le coïl transveine utilisé 
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n’a pas été « designé » pour cette indication et les contraintes qui lui sont imposées, entraînant 

un sur-risque de fracture de sonde. 

 

b. Coil intrapéricardique 

Il existe différentes variantes avec un ou deux coils positionnés en intrathoracique. Il s‘agit 

d’une technique décrite et utilisée dans de nombreux centres16,68–70. Parmi les différentes 

techniques chirurgicales, celle-ci a montré les meilleurs résultats en terme de seuil de 

défibrillation71.  Le principal inconvénient est le risque de développer des adhésions 

péricardiques et des péricardites. Il peut également exister un risque de lésion coronaire à 

l’implantation du dispositif.  

 

c. Coil intrapleural 

Cette technique a principalement été décrite par une équipe suisse12. La position intrathoracique 

sous-pleurale limiterait le stress généré sur les sondes par les mouvements cardiaques. Le 

positionnement intra-thoracique du boîtier, réalisé par cette équipe, permettrait d'optimiser le 

vecteur de défibrillation en diminuant la distance entre les deux pôles de défibrillation et 

permettrai de limiter les risques de traumatisme. Il s’agit néanmoins d’une procédure délicate. 

 

D’autres techniques ont également été décrites, comme par exemple une position du coil entre 

l’aorte et l’artère pulmonaire72. 

 

L’inconvénient de ces procédures est le risque lié à l’acte chirurgical (difficultés respiratoires, 

tamponnade) ainsi que les problèmes de stabilité de la sonde de défibrillation ou de détection 

des sondes atriales et ventriculaires.  Dans la littérature la longévité de ce type de système est 

décrite comme plus courte par rapport à l’implantation endovasculaire16. 

 

3- Défibrillateur sous-cutané (S-ICD) 

Pour répondre aux limites présentées par l’implantation endovasculaire et chirurgicale, nous 

avons vu apparaître de manière plus récente des dispositifs implantablez entièrement sous- 

cutanés. Ce système inclut un boîtier positionné dans une loge sous-cutanée axillaire gauche 

localisée au niveau de la cinquième côte et une sonde unique cheminant vers l’appendice 

xyphoïde puis le long du bord gauche du sternum. Cette sonde est constituée de deux électrodes 

de détection, et d’un coil de défibrillation73. 
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Figure	3	–	Défibrillateur	sous	cutané	avec	sonde	de	défibrillation	latéro-sternale	gauche	
tunnelisée	jusqu’au	boîtier	55	

 

L’avantage de cette technique est qu’elle s’affranchit des complications liées à la voie 

endovasculaire ou chirurgicale.  L’implantation est simplifiée et les contraintes exercées sur la 

sonde, plus rigide, sont moindres par rapport à la voie endovasculaire car celle-ci n’est pas 

sujette aux mouvements cardiaques. Si le système a montré sa fiabilité, y compris chez les 

enfants74, il existe néanmoins certaines limites. En effet tous les patients ne sont pas éligibles à 

l’implantation d’un S ICD, puisqu’il exclut d’une part les enfants nécessitant une stimulation 

atriale ou ventriculaire.  D’autre part, l’enfant doit avoir un ratio adapté entre le QRS et l’onde 

T afin de ne pas déclencher de chocs inappropriés par sur-détection de l’onde T, qui est une 

complication particulièrement décrite dans ce type d’implantation. Par ailleurs, la taille du 

générateur et l’absence de sonde dédiée à la population pédiatrique augmente le risque de 

douleur et d’extériorisation de boitier73,7573. 

V. Objectifs 

L’objectif de ce travail est de réaliser une étude multicentrique et rétrospective, en collaboration 

avec les principaux centres français, un état des lieux épidémiologique de l’implantation des 

défibrillateurs automatiques implantables (DAI) chez l’enfant en France, et de déterminer la 

technique d’implantation la plus sûre, en les comparant en terme d’efficacité et de 

complications.  

 



 
	
	

MATERIEL ET METHODE 
 

Population 

86 patients de 16 ans ou moins, implantés d’un défibrillateur automatique implantable, en 

prévention primaire ou secondaire, au CHU de Nantes, Rennes, Lille, Tours, Clermont-Ferrand, 

Toulouse, Marseille, Grenoble, et à l’hôpital Marie Lannelongue, ont été inclus. Sont exclus de 

l’analyse les patients primo-implantés avant 2005 et/ou ayant bénéficié d’un suivi post-

implantation inférieur à un an. 

 

Données cliniques 

Les critères cliniques ont été recueillis à partir des dossiers médicaux informatiques et papiers 

dans les différents centres concernés et rentrés dans une base de donnée nationale informatisée. 

Nous avons recueilli des données anthropométriques (âge, sexe, taille, poids, surface 

corporelle). La cardiopathie à l’origine de l’implantation, les symptômes précédents 

l’implantation, ainsi que l’indication d’implantation (prévention primaire ou secondaire), la 

date d’implantation, la technique d’implantation et le succès de défibrillation ont été collectés. 

L’implantation en prévention secondaire était définie par la survenue d’une mort subite ou 

d’une tachycardie ventriculaire soutenue.  

Pour chaque technique d’implantation était précisée la localisation de la loge et la position du 

coïl de défibrillation. 

Les complications étaient séparées en 2 groupes :  

- Aigues (<30 jours), incluant le pneumothorax, l’hémothorax, le déplacement de sonde, 

l’hématome de loge, l’infection de loge, une détresse respiratoire, une thrombose sous 

Clavière  

- Tardives (>30 jours post implantation) incluant l’infection de sonde, l’infection de loge, 

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

inefficace.  

Etaient recueillis la durée d’hospitalisation post implantation, la date du dernier suivi, la 

présence ou non de thérapies appropriées (ATP ou choc) ou/et de thérapies inappropriées avec 

la cause supposée (FA, tachycardie sinusale, sur détection onde T, fracture de sonde, parasites). 

Et enfin étaient recherchés la présence d’un anti-arythmique, la nécessité d’une greffe 

cardiaque, d’une ablation par radiofréquence.  

Le critère de jugement principal repose sur l’apparition d’une complication, à plus de 30 jours 

de l’implantation, ayant entrainé une reprise chirurgicale.  
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Analyses statistiques 

Une analyse descriptive de l’ensemble des patients a été réalisée. Les variables discontinues 

étaient exprimées en nombre et pourcentage. Les variables continues étaient exprimées en 

moyenne et écart type ou en médiane et quartiles inférieurs et supérieurs en fonction de la 

variance et de la distribution. Pour tous les tests, les variables quantitatives étaient comparées 

par le test de Student. Les valeurs qualitatives étaient comparées par le test du Chi2 (χ2) ou par 

un test exact de Fisher lorsque les effectifs étaient inférieurs à 5. Les courbes de survie sans 

événement étaient réalisées selon la méthode de Kaplan-Meier. Elles étaient ensuite comparées 

par un test de log-rank entre les groupes. Le logiciel PRISM a été utilisé pour l’ensemble des 

analyses. Une valeur de p<0,05 était considérée comme statistiquement significative.
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RESULTATS 
 

I. Population 

Quatre-vingt-six patients ont été implantés de mai 2005 à décembre 2015 dans 9 centres 

tertiaires français (CHU de Nantes, CHU de Lille, CHU de Marseille, CHU de Rennes, CHU 

de Toulouse, CHU de Tours, Centre Chirurgical Marie-Lannelongue, CHU Grenoble et CHU 

de Clermont-Ferrand). La répartition du nombre d’implantation par centre est représentée en 

figure 1. 

 

 

Figure	1	–	Représentation du nombre d’implantation par centre	

 

L’âge moyen d’implantation était de de 13 ± 3 ans et 62,8% des patients étaient de sexe 

masculin. Parmi ces enfants, la majorité était porteuse d’une cardiopathie structurelle (n=38, 

44%) dont 26 (30%) CMH, 6 (7%) CMD, 5 (6%) DAVD, 1 (1%) non compaction du ventricule 

gauche. Vingt-cinq enfants (30%) présentaient une canalopathie, dont 12 (14%) une TV 

catécholergique, 10 (12%) un syndrome du QT long, 3 (4%) un syndrome de Brugada. Onze 

enfants (13%) présentaient une cardiopathie congénitale, 8 (9%) une FV idiopathique, 3 (3%) 

une repolarisation précoce. Pour un patient la cardiopathie n’a pas été renseignée (Figure 2 A). 

Les patients atteints de cardiopathies congénitales présentaient un tronc artériel commun (5 

(45,5%) patients), une maladie d’Ebstein (2 (18,2%) patients), une transposition des gros 

vaisseaux (3 (27,3%) patients) et un ventricule unique (1 (9,1%) patient). Parmi les syndromes 
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du QT long, trois patients présentaient un type 2, un patient présentait un syndrome de Jervell 

et Lange-Nielson, un patient présentait un type 3, un patient type 1 et quatre patients n’ont pas 

pu être classifiés par le dépistage génétique. Chez l’enfant de moins de 12 ans, la 

cardiomyopathie hypertrophique ainsi que le syndrome du QT long représentaient la majorité 

des implantations, avec respectivement 25 % des patients. Chez l’enfant de plus de 12 ans en 

revanche, la proportion d’enfants implantés pour un QT long diminuait au profit de la TV 

catécholergique (17 %) (Figure 2 B et C). 

 

 

 

 

 

Figure 2 – Pathologies impliquées dans notre population 
A : population globale, B : enfants < 12 ans, C : enfants ≥ 12 ans 
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L’implantation du DAI était retenue en prévention primaire dans 33,7 % des cas (29 patients), 

avec la cardiomyopathie hypertrophique (n=14, 48%) et les cardiopathies structurelles en 

général (n=18, 62%) comme premières causes d’implantation. Parmi ces 29 patients, 9 (31%) 

présentaient une dyspnée avant l’implantation, 5 (17,2%) des palpitations, 12 (41,4%) avaient 

déjà présenté une syncope, 11 (37,9%) un malaise. Un épisode de TV non soutenue documenté 

était retrouvé chez 34,5% des patients implantés en prévention primaire, et 51,7% avaient un 

antécédent de mort subite dans la famille, avec une incidence significativement plus élevé par 

rapport à la population implantée en prévention secondaire (Tableau 1). 

 

 

II. Modalités d’implantation 

Parmi les 86 patients, 54 (62,8%) ont été implantés par voie transveineuse, 28 (32,6%) par voie 

chirurgicale et 4 (4,7%) patients ont bénéficié d’un système entièrement sous cutané (S-ICD) 

(Tableau 1). Pour la majorité des patients (n=83, 96,5%), il s’agissait d’une primo-implantation. 

Concernant les modalités d’implantation chirurgicale, à partir des données dont nous 

disposions, la majorité des boîtiers était positionné en sous-diaphragmatique (n=18, 64%) et au 

moins la moitié des sondes de défibrillation (n=15, 53,6%) étaient implantées en sous-cutané. 
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 Tous	 	 Prévention	
Primaire	

Prévention	
secondaire	

P-value	

	 n	=	86	 	 n=	29	 n=	57	 	
      

Age	à	l'implantation	 13	±	3	 	 13	±	2,3	 13	±		3,1	 0,77	
Sexe	masculin	n	(%)	 54	(62,8)	 	 16	(55,2)	 38	(66,7)	 0,3	
Poids	(kg)	 45		±	15	 	 47	±	14,3	 44	±	15,5	 0,43	
Taille	(cm)	 153	±	20,5	 	 155	±		15,4	 152	±	22,8	 0,57	

	      
Cardiopathie	 		 		 		 		 0,07	

Structurelle	n	(%)	 38	(44,2)	 	 18	(62,1)	 20	(35,1)	 	
Canalopathie	n	(%)	 25	(29,1)	 	 8	(27,6)	 17	(29,8)	 	
Congénitale	n	(%)	 11	(12,8)	 	 2	(	6,9)	 9	(15,8)	 	
FV	idiopathique	n	(%)	 8	(9,8)	 	 -	 8	(14)	 	
Repolarisation	précoce	n	(%)	 3	(3,7)	 	 1	(3,4)	 2	(3,5)	 	
Autres	n	(%)	 1	(1,2)	 	 -	 1	(1,8)	 	

      
Indication	 		 		 		 		 		

Prévention	primaire	n(%)	 29	(33,7)	 	 29	(100)	 -	 	

Prévention	secondaire	n(%)	 57	(66,3)	 	 -	 57	(100)	 	
ACR	n	(%)	 50	(58,1)	 	 -	 50	(87,7)	 	
TV	soutenue	n	(%)	 9	(10,5)	 	 -	 9	(15,8)	 	

      
Symptômes	 		 		 		 		 		

Dyspnée	n	(%)	 18	(22)	 	 9	(31)	 9	(15,8)	 0,1	
Palpitations	n	(%)	 11	(13,4)	 	 5	(17,2)	 6	(10,6)	 0,49	
Syncope	n	(%)	 19	(23,2)	 	 12	(41,4)	 7	(12,3)	 0,002	
Malaise	n	(%)	 21	(25,6)	 	 11	(37,9)	 10	(17,5)	 0,0037	
TV	non	soutenue	n	(%)	 13	(15,1)	 	 10	(	34,5)	 3	(	5,26)	 0,0007	
Mort	subite	familiale	n	(%)	 21	(25,6)	 	 15	(51,7)	 6	(10,5)	 <	0,0005	

	      
Type	d'implantation	 		 		 		 		 		

Transveineuse	 54	(62,8)	 	 16	(55,2)	 38	(66,7)	 0,3	
Non-Transveineuse	 28	(32,6)	 	 12	(41,4)	 16	(28,1)	 0,21	
S-ICD	 4	(4,7)	 	 1	(3,4)	 3	(5,3)	 0,71	

	      
Traitement	 		 		 		 		 		

Béta-bloquant	n	(%)	 54	(62,8)	 	 20	(	69)	 34	(	59,6)	 0,39	
Anti-arythmique	n	(%)	 13	(15,1)	 	 4	(13,8)	 9	(15,8)	 0,81	

 

Tableau	1	–	Caractéristiques	de	la	population	globale	–	comparaison	des	implantations	en	

prévention	primaire	vs	secondaire	
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Comparaison du mode transveineux et chirurgical 

Les enfants du groupe chirurgical étaient significativement plus jeunes (12 ± 3,5 ans vs 14 ± 

2,7 ans, p=0,0056) et leur poids à l’implantation était significativement plus bas (38 ± 13,3 kg 

vs 47 ± 15,4 kg, p=0,018) que les enfants implantés par abord transveineux. Il n’y avait de 

différence significative entre les deux groupes en terme de type de cardiopathie ou en terme 

d’indication (prévention primaire ou secondaire) (p=0,23). Les caractéristiques des patients du 

groupe transveineux et chirurgical sont résumées dans le tableau 1.  

 

	 Tous	 	 Transveineux	 Chirurgical	 p-value	 	 S-ICD	
	 n	=	86	 	 	n=	54	 n	=	28	 	 	 n=4	
	 	 	 	 	 	 	 	

Age	à	l'implantation	 13	±	3	 	 14	±	2,7	 12	±	3,5	 0,0056	 	 14	±	1,7	
Sexe	masculin	n	(%)	 54	(62,8)	 	 34	(63)	 18	(64,3)	 0,91	 	 2	(50)	
Poids	(kg)	 45		±	15	 	 47		±	15,4	 38		±	13,3	 0,018	 	 54	±		8,7	
Taille	(cm)	 153	±	20,5	 	 155	±	21,7	 148	±	18,6	 0,208	 	 161	±		

7,9	
	 	 	 	 	 	 	 	

Cardiopathie	 		 		 		 		 		 		 		
Structurelle	n	(%)	 38	(44,2)	 	 23	(42,6)	 14	(50)	 0,52	 	 1	(25)	
Canalopathie	n	(%)	 25	(29,1)	 	 17	(31,5)	 6	(21,4)	 0,34	 	 2	(50)	
Congénitale	n	(%)	 11	(12,8)	 	 5	(9,3)	 5	(17,9)	 0,3	 	 1	(25)	
FV	idiopathique	n	(%)	 8	(9,8)	 	 6	(11,1)	 2	(7,14)	 0,71	 	 -	
Repolarisation	précoce	n	(%)	 3	(3,7)	 	 2	(3,70)	 1	(3,57)	 1	 	 -	
Autres	n	(%)	 1	(1,2)	 	 1	(1,85)	 	 1	 	 -	

	 	 	 	 	 	 	 	
Indication	 		 		 		 		 		 		 		

Prévention	primaire	n(%)	 29	(33,7)	 	 16	(29,6)	 12	(	42,9)	 0,23	 	 1	(25)	
Prévention	secondaire	n(%)	 57	(66,3)	 	 38	(70,4)	 16	(57,1)	 	 	 3	(75)	

ACR	n	(%)	 50	(58,1)	 	 34	(63)	 13	(46,4)	 0,15	 	 3	(75)	
TV	soutenue	n	(%)	 9	(10,5)	 	 6	(11,1)	 3	(10,7)	 1	 	 -	

	 	 	 	 	 	 	 	
Traitement	 		 		 		 		 		 		 		

Béta-bloquant	n	(%)	 54	(62,8)	 	 30	(55,6)	 20	(71,4)	 0,16	 	 4	(100)	
Anti-arythmique	n	(%)	 13	(15,1)	 	 8	(14,8)	 5	(17,9)	 0,72	 	 -	

 

Tableau	2	–	Données	Démographiques	–	comparaison	des	patients	implantés	par	voie	

transveineuse	vs	chirurgicale	
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III. Complications aigues 

La durée d’hospitalisation était en moyenne de 5 ± 5,4 jours pour le groupe trans-veineux et de 

6 ± 3 jours pour le groupe chirurgical, sans qu’il existe de différence significative (p=0,24). 

Nous avons noté des complications péri-opératoire (< 30 jours à l’implantation) chez 12 patients 

(13,9%). Parmi les patients implantés par abord transveineux, deux patients ont présenté un 

déplacement de sonde (3,7%) et nous retrouvions chez un patient un dysfonctionnement de 

boîtier avec sur détection de l’onde T, ayant nécessité le changement de celui-ci à 2 jours de la 

primo-implantation. Parmi les patients implantés par voie chirurgicale, 8 (28,6 %) ont présenté 

des complications précoces, dont 2 hémothorax drainés, un épanchement péricardique non 

compliqué, 2 déplacements de sonde, une dyspnée post-intubation, une pneumopathie à 

Pseudomonas, un épanchement péricardique non compliqué, une dysfonction ventriculaire 

gauche compliquée d’insuffisance cardiaque. Il existait significativement plus de complications 

aigües chez les patients implantés par voie chirurgicale (p=0,006), néanmoins, si nous nous 

limitions aux complications ayant entrainé une reprise, il n’existait pas de différence entre les 

deux groupes (p=0,22). En ce qui concerne les 4 patients implantés d’un DAI sous-cutané, nous 

rapportons une infection de loge 20 jours après l’implantation ayant nécessité l’ extraction du 

matériel. 

 

	 Tous	 	 Transveineux	 Chirurgical	 p-value	 	 S-ICD	

	 n	=	86	 	 	n=	54	 n	=	28	 	 	 n=	4	
		
Complications		n	(%)	

	
12	(	13,9)		

		 		
3	(5,6)	

	
8	(28,6)	

	
0,006		

		 		
1	

Pneumothorax	n	(%)	 -	 	 -	 -	 1	 	 -	
Hémothorax	n	(%)	 2	(2,3)	 	 -	 2	(7,1)	 0,11	 	 -	
Hématome	de	loge	n	(%)	 -	 	 -	 -	 1	 	 -	
Déplacement	de	sonde	n	(%)	 4	(4,7)	 	 2	(3,7)	 2	(7,1)	 0,6	 	 -	
Infection	de	loge	n	(%)	 1	(1,2)	 	 -	 -	 1	 	 1	(25)	
Difficulté	respiratoire	n(	%)	 2	(2,3)	 	 -	 2	(7,1)	 0,11	 	 -	
Thrombose	sous	–Clavière	n(	%)	 -	 	 -	 -	 1	 	 -	
Dysfonction	de	boitier	n	(%)	 1	(1,2)	 	 1	(1,9)	 -	 1	 	 -	

Dysfonction	ventriculaire	gauche	n	(	%)	 1	(1,2)	 	 -	 1	(3,6)	 0,34	 	 -	

Epanchement	péricardique	non	compliqué	n(	
%)	

1	(1,2)	 	 -	 1	(3,6)	 0,34	 	 -	

 

Tableau	3	-	Complications	précoces	–	comparaison	entre	l’implantation	transveineuse	et	

chirurgicale	
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IV. Suivi 

Le suivi moyen était de 58 ± 38,8 mois, 62 ± 40,2 mois pour le groupe trans-veineux et 49 ± 

34,9 mois pour le groupe chirurgical (p=0,16). Dans notre cohorte, 40,7 % des patients étaient 

suivis par télécardiologie dont 19 (35,2%) patients du groupe implanté par voie transveineuse, 

14 (50%) du groupe chirurgical et 1( 25 %) du  groupe sous-cutané, sans différence significative 

entre les trois groupes (p=0,46). 

Sur les 86 patients, 7 patients ont bénéficié d’une radiofréquence de TV. Parmi ces patients, 

une patiente atteinte d’un syndrome de Brugada a dû être transplantée devant la persistance 

d’une instabilité rythmique. Au total, 7 patients (8,1%) ont bénéficié d’une transplantation 

cardiaque (dont 1 CMH, 2 CMD, 3 DAVD et 1 syndrome de Brugada). Un patient est décédé 

au cours du suivi, d’un AVC hémorragique compliquant la mise en place d’un Berlin Heart 

pour un choc cardiogénique. Dans notre cohorte, 24 patients (27,9%) ont nécessité une 

procédure de changement de boîtier au cours de leur suivi, soit à la suite d’une complication ou 

pour usure normale du boîtier. 

 

1. Complications tardives (> 30 jours après l’implantation)  

L’incidence globale des complications était de 26,7% (23 patients sur 86).  

Dans le groupe trans-veineux, 12 (22,2%) enfants sont concernés, avec 1 suspicion d’infection 

de loge, 1 endocardite sur sonde confirmée, une endocardite tricuspide sans atteinte de la  sonde 

de défibrillation ayant néanmoins conduit à l’extraction du matériel, 6 fractures de sonde, 1 

choc inefficace, 1 extériorisation de boîtier par défaut de cicatrisation ayant nécessité un ré 

enfouissement de boîtier, une rupture de l’isolant externe de la sonde. 

Les complications tardives concernent 8 soit 28,6 % des patients implantés par voie chirurgicale 

et nous avons observé 1 patient ayant présenté au cours de son suivi une infection de loge ainsi 

qu’une dysfonction de boîtier. Nous objectivons également une autre dysfonction de boîtier, 5 

fractures de sonde, et 1 rupture de l’isolant externe. Il n’y a pas de complications à plus de 30 

jours dans le groupe S-ICD. Le tableau résume les complications tardives en fonction de la 

technique d’implantation. Il n’existe pas de différence significative entre les groupes. 
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Tableau	4	-	Complications	tardives	–	comparaison	entre	l’implantation	trans-veineuse	et	

chirurgicale	

 

 

 

Concernant les complications tardives, en terme de survie sans évènement, nous ne 

retrouvions pas de différence significative entre les groupes transveineux et chirurgical à 72 

mois, avec 69,5 % ± 12,3 de survie pour le groupe chirurgical et 62,6%  ±  9,9 de survie pour 

le groupe transveineux (figure 4). En incluant également les complications précoces ayant 

entrainé une reprise, nous ne retrouvions pas non plus de différence significative entre les deux 

groupes en terme de survie sans évènement à 72 mois (Figure 5). Il n’y a pas eu de perdu de 

vue. 

 

 Tous	 	 Trans-veineux	 Chirurgical	 p-value	
	 n	=	82	 	 	n=	54	 n	=	28	 	
      
Infection	 		 		 		 		 		

sonde	n	(%)	 1	(1,2)	 	 1	(1,9)	 -	 1	
loge	n	(%)	 2	(2,4)	 	 1	(1,9)	 1	(3,6)	 1	

	      
Déplacement	de	sonde	n	
(%)	

-	 	 -	 -	 	

Rupture	de	sonde	n	(%)	 11	(13,4)	 	 6	(11,1)	 5	(	17,9)	 0,5	
Dysfonction	de	boitier	n	(%)	 2	(2,4)	 	 0	 2	(7,1)	 0,11	
Choc	inefficace	n	(%)	 1	(1,2)	 	 1	(1,9)	 -	 1	
Autre	n	(%)	 6	(7,3)	 	 4	(7,4)	 1	(3,6)	 1	
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Figure	4 - Courbe	de	survie	sans	évènement	–	Complications	tardives 

 

 

	

 

 

 

 

 

 

 

 

Figure 5 -		Courbe	de	survie	–	Toutes	complications	confondues	ayant	entrainé	une	reprise 
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Quand nous comparions la population ayant présenté une complication tardive entrainant une 

reprise, à la population n’ayant pas présenté de complication, nous ne retrouvions pas de 

différence significative en terme d’âge (p=0,12), de sexe, de poids (p=0,33) ou de taille. Il n’y 

avait pas non plus de différence significative concernant le type d’implantation (p=0,33), 

l’expérience de l’opérateur ou le suivi par télécardiologie.  

 

2. Chocs inappropriés 

Sur l’ensemble des patients implantés, 9 (10,4%) ont subi au moins un choc électrique 

inapproprié après un délai moyen de 25 ± 23,2 mois après l’implantation. Parmi ceux-ci nous 

dénombrons 4 patients dans le groupe transveineux, et 5 dans le groupe chirurgical (p=0,26).  

Il n’y a pas eu de chocs inappropriés chez les patients implantés par un DAI sous-cutané. Le 

nombre moyen de chocs inappropriés était de 6 ± 6,8, avec un maximum de 17 chocs chez un 

enfant implanté par abord transveineux, dans un contexte de fracture de sonde. Chez 4 patients 

les chocs inappropriés étaient liés à un passage en tachycardie supra-ventriculaire conduite 

rapidement aux ventricules, à une fracture de sonde chez 3 d’entre eux, à des parasites chez 

deux d’entre eux et par sur-détection de l’onde T chez un patient (Tableau 3). 

 

 

 

 

 Tous	 	 Transveineux	 Non	-	Transveineux	 p-value	

	 n	=	86	 	 	n=	54	 n	=	28	 	
      

Nombre	de	thérapie	inappropriée	n	(%)	 9	(10,4)	 		 4	(7,4)	 5	(17,9)	 0,26	
Fracture	de	sonde	n(%)	 3	(3,5)	 	 2	(3,7)	 1	(3,6)	 1	
TSV	n(%)	 4	(4,7)	 	 1	(1,9)	 3	(10,7)	 0,11	
Surdétection	de	l'onde	T	n(%)	 1	(1,2)	 	 1	(1,9)	 -	 1	
Parasites	n(%)	 2	(2,3)	 	 1	(1,9)	 1	(3,6)	 1	

 

 

 

Tableau	5	-		Comparaison	des	sujets	ayant	subi	une	thérapie	inappropriée	
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3. Thérapies appropriées 

28 patients ont bénéficié d’une thérapie appropriée (32,6%), 1 dans le groupe sous-cutané 

(25%), 18 dans le groupe transveineux (33,3%) et 9 dans le groupe abdominal (32,1%). Parmi 

ceux-ci, 6 ont été victimes d’un orage rythmique. Nous ne retrouvions pas de différence 

significative en terme d’indication primaire ou secondaire entre les patients ayant reçu une 

thérapie appropriée ou non (p=0,23). De même il n’y avait pas de différence significative en 

fonction du type de cardiopathie (p=0,057) (Tableau 4). 

 

 

 

  Thérapies	appropriées	 Pas	de	thérapie	 p-value	
	  	n=	28	 n	=	58	 	
     

Age	à	l'implantation	(années)	 12	±	3,3	 13	±	2,9	 0,153	
Sexe	masculin	n	(%)	 	 20	(71,4)	 34	(58,6)	 0,25	
Suivi	(mois)	 	 74	±	42,1	 49	±	34	 0,0048	

	     
Cardiopathie	 		 		 		 0,057	

Structurelle	n	(%)	 	 17	(57,1)	 21	(36,2)	 	
CMH	n	(%)	 	 10	(35,7)	 15	(25,9)	 	
CMD	n(%)	 	 1	(3,6)	 5	(8,62)	 	
DAVD	n(%)	 	 4	(14,3)	 1	(1,7)	 	
Non	compaction	n(%)	 1	(3,6)	 -	 	

Canalopathie	n	(%)	 	 4	(14,3)	 21	(36,2)	 	
QT	long	n(%)	 	 2	(7,1)	 8	(13,8)	 	
TV	catécholergique	n(%)	 1	(3,6)	 11	(19)	 	
Brugada	n(%)	 	 1	(3,6)	 2	(3,4)	 	

Congénitale	n	(%)	 	 3	(10,7)	 8	(13,8)	 	
FV	idiopathique	n(%)	 	 1	(3,6)	 7	(12,1)	 	
Repolarisation	précoce	n(%)	 2	(7,1)	 1	(1,7)	 	
Autres	n	(%)	 	 1	(3,6)	 -	 	

     
Indication	 		 		 		 0,234	

Prévention	secondaire	n(%)	 21	(75)	 36	(62,1)	 	
Prévention	primaire	n(%)	 7	(25)	 22	(	37,9)	 	

Syncope	 	 3	(10,7)	 9	(15,5)	 	
Palpitations	 	 2	(7,1)	 3	(5,2)	 	
TV	 	 4	(14,3)	 6	(10,3)	 	
Mort	subite	familiale	 3	(10,7)	 12	(20,7)	 	

 

 

	

Tableau 6	-		Comparaison	des	sujets	ayant	bénéficié	ou	non	d’une	thérapie appropriée	
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V. DAI sous-cutané 

Quatre enfants ont bénéficié d’un DAI sous-cutané, 3 implantés au CHU de Lille et 1 au CHU 

de Grenoble. Leurs données démographiques sont comparables à la population implantée par 

abord transveineux avec 50% des sujets de sexe masculin, un poids et une taille moyen de 54 ± 

9 kg (p=0,42) et 161 ± 7,8 cm (p=0,60), un âge moyen de 14 ans. Parmi les 4 sujets, 1 enfant a 

été implanté en prévention primaire (1 CMH), et les 3 autres en prévention secondaire (p=0,23) : 

une cardiopathie congénitale et deux TV catécholergiques (p=0,23). Le suivi moyen était de 21 

mois ± 6. Un enfant a présenté une complication à 20 jours de l’implantation avec la survenue 

d’une infection de loge. Un enfant a bénéficié d’une thérapie appropriée. Il n’y a pas eu de 

thérapie inappropriée sur le suivi. 
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DISCUSSION 
 
L’implantation d’un défibrillateur automatique implantable est bien souvent incontournable en 

prévention de la mort subite d’origine rythmique au sein de la population pédiatrique. 

Néanmoins, bien que celui-ci permette de sauver des vies, son implantation n’est pas sans risque 

et les complications sont nombreuses, affectant ces enfants à court terme par de multiples ré 

interventions et conséquences psychosociales, mais pouvant également compromettre une prise 

en charge optimale à l’âge adulte en créant des difficultés de voie d’abord. L’incidence étant 

faible, il n’y a à l’heure actuelle que peu d’études ayant étudié spécifiquement cette population, 

avec des effectifs limités. La plupart des études conduites incluaient également une population 

adulte, souvent de congénitaux. Par conséquent, il n’existe pas de recommandations officielles 

concernant la meilleure technique d’implantation chez ces patients et les pratiques et techniques 

diffèrent en fonction des centres. Notre étude, multicentrique regroupant neuf centres français, 

incluait 86 enfants implantés d’un défibrillateur automatique implantable. A notre 

connaissance, il s’agit de la plus grande cohorte étudiant spécifiquement cette population.  

 

Notre étude ne met pas en évidence de différence significative entre les techniques 

d’implantation par abord trans-veineux ou chirurgical en ce qui concerne la survenue de 

complications tardives et confirme ainsi les analyses préliminaires qui avaient concerné 47 

patients. Les complications chroniques ont concerné 26,7 % des patients avec un suivi moyen 

de 58 +/- 8,8 mois, ce qui est concordant avec les données de la littérature où le taux de 

complications varie de 15 à 31 %. Entre les groupes trans-veineux et chirurgical nous ne 

retrouvions pas de différence significative en terme de survenue d’événement ou en terme de 

survie sans évènement. Quand nous nous intéressions aux complications précoce ou tardives 

confondues, ayant entrainé une reprise, nous ne retrouvions pas non plus de différence 

significative en terme de survie sans évènement. Ceci nous encourage à penser que les deux 

techniques sont aussi sûres l’une que l’autre. Ces conclusions sont néanmoins limitées par le 

fait que nos deux populations n’étaient pas comparables en terme d’âge et de poids, puisque les 

patients implantés par voie abdominale avaient un âge et un poids significativement plus bas, à 

l’instar de l’étude menée par Radbill et al16. Si Griksaitis 11retrouvait des résultats similaires, 

nos constatations sont discordantes d’autres études où il est objectivé une longévité du système 

chirurgical significativement plus petite par rapport à l’implantation transveineuse16. Il faut 

toutefois rappeler que les deux populations étudiées dans cette étude ne sont ni comparables en 

terme de poids, d’âge, de type de cardiopathie et d’indication, et cette population ne paraît pas 



 
	

33	

comparable à notre cohorte. En effet le poids médian chez les enfants implantés par voie 

épicardique était de 23 kg dans leur étude quand il est estimé à 38 kg dans notre analyse. Par 

ailleurs, la technique chirurgicale prédominante utilisée dans notre étude était la mise en place 

d’une sonde de DAI sous-cutané alors qu’il s’agissait d’une implantation péricardique dans 

l’étude de Radbill et al, ce qui peut être un autre élément d’explication. La rupture de sonde 

représentait 50 % des complications tardives, avec 17,9 % des patients concernés dans le groupe 

chirurgical et 11,1% des patients concernés dans le groupe trans-veineux, p=0,5. 

Les complications péri-opératoires concernaient 13,9 % des patients, avec un taux 

significativement plus élevé chez les patients implantés par abord chirurgical (p=0,006). Ceci 

peut être expliqué par une intervention plus lourde et plus invasive, qui nécessite ainsi un abord 

de l’épicarde et expose donc l’enfant à plus de complications. Néanmoins lorsque l’on 

s’intéressait uniquement aux complications ayant entrainé une reprise, ce qui concerne 

essentiellement les déplacements de sonde précoces, nous ne retrouvions pas de différence 

significative entre les deux techniques (p=0,22). Il n’y avait pas de différence significative en 

terme de durée d’hospitalisation entre les techniques. Nous ne retrouvons pas dans notre étude 

de sténose ou de thrombose sous clavières, alors qu’elles ont été décrites notamment chez les 

enfants ayant été implanté d’un stimulateur cardiaque ou d’un défibrillateur par voie 

transveineuse42–44. Ceci peut s’expliquer en partie par le fait que notre population était 

principalement primo implantée d’une part et d’autre part que l’âge moyen d’implantation était 

de 14 ans pour cette technique avec un poids moyen de 47 kg, laissant supposer un abord 

veineux de taille suffisante. 

Une thérapie inappropriée est survenue chez 10,4 % de nos patients, sans différence 

significative en fonction de la technique d’implantation transveineuse ou chirurgicale. Ce 

chiffre est relativement faible comparativement aux données de la littérature. Par ailleurs, nous 

ne retrouvions aucune thérapie inappropriée secondaire à une tachycardie sinusale 

contrairement aux données de la littérature où celle-ci représente l’une des premières causes 

chez l’enfant. Ceci peut s’expliquer par les avancées technologiques réalisées par les 

constructeurs concernant les algorithmes de discrimination des tachycardie supra ventriculaire 

d’une part, par les progrès réalisés en terme de programmation, en utilisant une durée de 

détection plus longue pour les fréquences élevées dans cette population spécifique41. Par 

ailleurs le développement des techniques d’ablation des troubles du rythme supra-ventriculaire 

par (fibrillation atriale, tachycardie atriale) ont probablement permis de diminuer également le 

nombre d’évènements. Enfin, l’utilisation de la télécardiologie, permet souvent l’anticipation 
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des dysfonctions de sonde, ou d’une déstabilisation sur le plan rythmique, permettant ainsi une 

prise en charge plus précoce, avant la survenue d’une thérapie inappropriée.  

Dans notre expérience, le pourcentage de thérapies appropriées est de 32,6 %, ce qui équivaut 

aux données de la littérature. Le développement de la prise en charge des troubles du rythme 

ventriculaire, notamment par l’ablation de TV devrait permettre de diminuer la survenue de ces 

thérapies en diminuant le nombre d’évènements. Par ailleurs, les avancées en matière de 

modalités de programmation permettent désormais de favoriser la stimulation anti-

tachycardique pour les tachycardies ventriculaires rapides, diminuant ainsi la survenue de chocs 

sans compromettre la sécurité des patients40,76. En effet, les chocs reçus, bien qu’appropriés 

restent traumatisants pour l’enfant si celui-ci est vigile. Contrairement à Berul et al nous ne 

retrouvions pas plus de thérapies appropriées chez les enfants implantés en prévention 

secondaire qu’en prévention primaire (p= 0,23)10. Néanmoins dans notre étude, l’implantation 

n’était retenue en prévention primaire que dans 33,7 % des cas. Cela est inférieur aux études 

américaines les plus récentes où plus de la moitié des implantations étaient réalisées en 

prévention primaire, et peut donc expliquer ces différences de résultats10,15. En effet les progrès 

techniques ainsi que l’élargissement récent de certains critères l’éligibilité ont poussé les 

équipes à implanter plus de patients en prévention primaire. Il faut également noter que ces 

études incluaient systématiquement des adultes, rendant nos populations difficilement 

comparables. La majorité de nos patients implantés dans cette indication étaient atteints d’une 

cardiomyopathie hypertrophique. En effet, parmi les cardiopathies à risque, il s’agit de celle 

dont les facteurs de risques sont les plus identifiés et dont l’implantation en prévention primaire 

chez l’enfant est la plus codifiée, par les recommandations de l’ESC 201432. Une indication est 

retenue avec un grade IIa en présence de deux facteurs de risque majeurs et avec un grade IIb 

s’il n’en existe qu’un seul (parmi : épaisseur septale > 30 mm ou Z-score > 6, Syncopes 

inexpliquée, TV non soutenue, mort subite familiale)32.  

L’abord entièrement sous-cutané (S-ICD) représente 4,6% des implantations, témoignant ainsi 

de l’émergence de ce type de dispositif, mais nous permettant difficilement une comparaison 

avec les autres systèmes de manière fiable du fait du faible effectif. Néanmoins les premiers 

résultats sont encourageants en terme d’efficacité et de survenue de complication puisqu’un 

seul patient a présenté une complication à 20 jours de son implantation. Ne ne retrouvons pas 

de fracture ou de dysfonctionnement de sonde par ailleurs, ni de choc inappropriés notamment 

par oversensing de l’onde T, qui représente une des complications décrites dans ce système73,75. 

Les premières études sur le sujet ont trouvé des résultats satisfaisants en terme de faisabilité et 
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de sécurité chez des patients sélectionnés. Néanmoins le volume actuel des systèmes sous- 

cutanés ne permet pas à l’heure actuelle d’implantation chez les enfants de moins de 25-30 kg. 

Nous remarquerons d’ailleurs dans notre étude que le poids moyen des patients implantés dans 

notre cohorte était de 54 kg, ce qui correspond plutôt à des enfants de gabarits adultes. 

Néanmoins les avancées technologiques espérées dans ce domaine (diminution de la taille du 

système, amélioration des algorithmes de différenciation entre onde R et onde T, possibilité de 

stimulation via des stimulateurs cardiaques sans sonde) pourrait faire de ce système une 

alternative prometteuse chez les jeunes enfants en réduisant les complications liées à l’abord 

transveineux et chirurgical73.  

Conformément aux données de la littérature nous retrouvions dans notre étude la 

cardiomyopathie hypertrophique comme première cause d’implantation dans cette population. 

Le syndrome du QT long était la première cause d’implantation chez l’enfant de moins de douze 

ans, ce qui est concordant également avec les données de la littérature7,11,77. En revanche un 

pourcentage important de nos patients était atteint d’une TV catécholergique au détriment de 

taux plus faibles de FV idiopathique. Ceci peut s’expliquer par l’augmentation du dépistage 

génétique dans le cadre de la mort subite permettant désormais de mieux identifier certaines 

canalopathies. Treize % des enfants inclus étaient porteurs d’une cardiopathie congénitale. La 

première cause de mort subite identifiée dans le suivi des cardiopathies congénitales est la 

tétralogie de Fallot. Nous n’en retrouvions aucune dans notre cohorte probablement du fait que 

notre population concerne des enfants de moins de 16 ans. En effet les complications liées à 

cette pathologie surviennent généralement plus tard au cours du suivi à l’occasion d’une 

dysfonction ventriculaire78,79. Nous retrouvions en revanche une grande fréquence de tronc 

artériel commun avec 5 des 11 patients. Nous d’avons pas retrouvé dans la littérature 

d’association de cette pathologie avec la mort subite de l’enfant, mais il existe une incidence 

élevée d’anomalies coronaires dans cette population pouvant expliquer ces résultats.  

 

Limites  

De par le caractère rétrospectif et le recueil multicentrique, réalisé par des investigateurs 

différents, il existe des données manquantes créant  une hétérogénéité des données, pouvant 

biaiser certains résultats. Nos deux groupes présentaient de faibles effectifs, liés au nombre 

relativement restreint d’implantation de défibrillateur dans cette population, pouvant également 

limiter la puissance de notre étude. Les patients implantés par voie chirurgicale notamment 

étaient peu nombreux et non comparables au groupe transveineux en terme de poids. Ceci peut 
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s’expliquer par l’habitude de réserver l’abord transveineux aux enfants ayant terminé leur 

croissance dans certains centres. 

CONCLUSION	

Au terme de notre analyse, nous ne retrouvons pas de différence significative en terme de 

survenue de complications entrainant une reprise ou en terme d’efficacité dans la prévention de 

la mort subite entre les enfants implantés par voie trans-veineuse ou chirurgicale. Nous 

confirmons donc l’analyse préliminaire qui avait été réalisée sur les 47 premiers patients inclus 

dans l’étude. Ceci plaide pour l’implantation d’un défibrillateur automatique implantable par 

voie chirurgicale et à fortiori avec mise en place d’une sonde défibrillation sous-cutanée chez 

les enfants n’ayant pas fini leur croissance, afin de préserver les abords veineux pour l’avenir, 

en améliorant ainsi leur pronostic au long terme. Dans cette optique le défibrillateur sous cutané 

(S-ICD) semble également prometteur même si à l’heure actuelle, compte-tenu du volume du 

système il ne peut être proposé aux enfants de petit poids, et s’adresse par conséquent plutôt à 

des enfants en fin de croissance. Ainsi, l’évolution des technologies pourrait contribuer à la 

diminution du taux de complications liées au DAI. D’autres centres ont accepté de participer à 

l’étude notamment les CHU de Bordeaux, Amiens, Strasbourg. Au terme de ce travail nous 

pourrons donc avoir une photographie de la pratique française dans ce domaine dont l’analyse 

devrait pouvoir nous permettre d’homogénéiser nos pratiques et d’améliorer la prise en charge 

des patients. 
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RESUME  
 
Introduction : Le défibrillateur automatique implantable est incontournable en prévention de la mort 

subite d’origine rythmique au sein de la population pédiatrique. Il existe un taux élevé de complications 

affectant l’enfant à court et à long terme. L’objectif de notre étude est de déterminer la technique 

d’implantation (transveineuse, chirurgicale, sous cutanée) la plus sûre, en les comparant en terme de 

complications et d’efficacité. 

Méthode : 86 patients de 16 ans ou moins, implantés d’un défibrillateur à partir de 2005 et ayant au 

moins un an de suivi, ont été inclus parmi 9 centres français. Le critère de jugement principal était la 

survenue d’une complication tardive (> 30 j) parmi l’infection de sonde ou de loge, le déplacement de 

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

Résultats : L’âge moyen d’implantation était de de 13 ± 3 ans. Parmi ces enfants, 38 (44%) étaient 

atteints d’une cardiopathie structurelle, 25 (30%) présentaient une canalopathie, 11 (13%) présentaient 

une cardiopathie congénitale. 62,8% des enfants étaient implantés par voie transveineuse, 32, 6 % par 

voie chirurgicale, 4,7 % par abord sous cutané. Les enfants du groupe chirurgical étaient 

significativement plus jeunes (p=0,0056) et leur poids plus bas (p=0,018) que le groupe transveineux. 

L’incidence globale des complications tardives était de 26,7%. Elles concernaient 22,2% et 28,6 % des 

enfants implantés par voie transveineuse et chirurgicale respectivement. Nous ne retrouvions pas de 

différence significative en terme de survie sans évènement entre les deux groupes avec une survie à 72 

mois de 69,5 % et 62,6 % pour le groupe chirurgical et transveineux respectivement (p=0,57). Il n’y 

avait pas de différence significative en terme de chocs inappropriés entre les deux techniques.  

Conclusion : Cette étude ne retrouve pas de différence significative en terme de survenue de 

complications ou en terme d’efficacité dans la prévention de la mort subite entre les enfants implantés 

par voie transveineuse ou chirurgicale. Ceci plaide pour l’implantation d’un défibrillateur automatique 

implantable par voie chirurgicale chez les enfants n’ayant pas fini leur croissance, en laissant les abords 

vasculaires libres pour l’avenir. La place du DAI sous cutané reste encore à définir. 
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