INNOVATIONS 2022
EN CARDIOLOGIE PEDIATRIQUE

En 2022, trois grands thémes en cardiologie pédiatrique ont retenu toute notre attention. De la vie feetale a
I'adolescence, les sujets sont trés variés et illustrent ainsi le large champ de compétence de notre équipe de pédiatres
cardiologues.

Premiérement, malgré le fait que la coarctation de l'aorte (CoAo) est une des cardiopathies congénitales les plus
fréquentes, son diagnostic prénatal reste un challenge. La subtilité des signes échographiques de la CoAo lors de
I'examen morphologique du 2éme trimestre de grossesse rend le dépistage difficile. Or, le pronostic de ces patients
dépend d’une prise en charge rapide en période néonatale. Le développement de I'lRM cardiaque feetale et des
connaissances en cardio-génétiques tentent a améliorer le dépistage de cette malformation cardiaque.

Deuxiémement, le syndrome de tachycardie posturale (POTS) est un syndrome affectant la qualité de vie de nos
patients adolescents. Des paramétres simples tels que la fréquence cardiaque et la tension artérielle durant un test
sur table basculante, permettent d'orienter la prise en charge ainsi que le pronostic donné aux patients. Une nouvelle
hypotheése sur I'étiologie du POTS est évoquée depuis la vaccination contre le COVID-19.

Troisiemement, I'hypertension pulmonaire (HTP) en période post-opératoire de cardiopathie congénitale est une
complication grave, pouvant mener a une dilatation aigué du ventricule droit, un collapsus circulatoire et le déceés
du patient. Sur les derniéres années, I'utilisation de vasodilatateurs pulmonaires dans le traitement de I'HTP post-
opératoire est devenue « a la mode ». Une remise en question de cette pratique est abordée dans la derniére partie
de cet article.
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INTRODUCTION

Une coarctation de I'aorte (CoAo) est un rétrécissement de
I'aorte thoracique dans la région juxta-ductale. Elle peut
étre localisée ou étendue a l'arche aortique et isolée ou
associée a d'autres malformations cardiaques (touchant
particulierement le cceur gauche, les grands vaisseaux
ou le septum interventriculaire), extracardiaques et/ou
génétiques. La CoAo est une des cardiopathies les plus
fréquentes, touchant 5-8 % des enfants nés avec une
malformation cardiaque. Elle reste une cause importante
de morbi-mortalité si elle n'est pas diagnostiquée
rapidement.

Le dépistage anténatal des cardiopathies, le plus
fréquemment lors de I'échographie morphologique
obstétricale du 2™ trimestre dans une population ‘tout
venant; est de plus en plus répandu. Le dépistage in utero
d'une probable cardiopathie implique une confirmation
diagnostique par une échocardiographie foetale.

[l a été démontré que le diagnostic prénatal de la
CoAo améliore la survie des nouveau-nés atteints, et
probablement aussi le pronostic neuro-développemental
au long cours, en évitant, par l'administration de
Prostaglandines E1 puis une correction chirurgicale
précoce, un choc cardiogénique lors de la fermeture du
canal artériel.

CHALLENGE DU DIAGNOSTIC PRENATAL DE LA CoAo

Alors que le taux de dépistage et de diagnostic anténatal
progresse nettement pour de nombreuses cardiopathies
(atteignant voire dépassant les 90% pour certaines
cardiopathies dans certaines régions) avec une tres
bonne corrélation du diagnostic pré- versus post-natal, le
diagnostic de la CoAo reste, encore a ce jour, un challenge.
Une étude néerlandaise (1) récente montre un taux global
dedétection prénatal des CoAode 42.2% (49/116) dansune
population non-sélectionnée, alors que leur programme
de screening bien organisé permet un dépistage prénatal
nettement plus élevé d'autres cardiopathies. Ce taux
tombe méme a 23.4% en cas de CoAo simple isolée. Cette
faible sensibilité du dépistage peut, en partie s'expliquer,
par des signes échographiques parfois subtiles lors de
I'examen morphologique du 2" trimestre, moment
privilégié du dépistage des malformations feetales.

Deux autres études italiennes récentes (2,3), montrent
quant a elles, une faible spécificité du diagnostic prénatal
des CoAo dans une population sélectionnée (suivie dans
des centres tertiaires), avec une confirmation postnatale
d’'une CoAo dans 29.7% (27/91) et 50.9% (22/108) de

I'ensemble des cas, respectivement. Ceci entraine, en plus
d’une surveillance néonatale hospitaliere prolongée, une
anxiété parentale inutiles.

Mais, environ 20% des patients non dépistés in utero
se présentent en état de choc cardiogénique apres la
naissance, avec une majorité de CoAo isolées et donc plus
subtiles a diagnostiquer (1). Et parmi les nouveau-nés qui
meurent de cardiopathies non diagnostiquées en période
néonatale immédiate, les obstacles gauches dont la CoAo
sont sur-représentés. Ceci démontre, malgré la difficulté,
I'importance du diagnostic prénatal.

A noter qu'il existe également des formes plus particuliéres
de CoAo, dont le dépistage prénatal est aussi un challenge
et qui nécessitent une prise en charge spécifique. Nous
avonsrécemment rapporté notre expérience du diagnostic
et de la prise en charge par cathétérismes interventionnels
d’un patient avec CoAo thoracique distale et abdominale,
depuis la période feetale jusqu’a I'adolescence (4).

PERSPECTIVES

Alors que la plupart des études plus anciennes se basaient
sur des mesures individuelles, des récentes études (2,3,5)
proposent un score basé sur plusieurs parametres et une
stratification du risque de développer une CoAo, dans
I'espoir d'optimaliser la spécificité du diagnostic tout en
préservant la sensibilité. La complexité du diagnostic est
malgré tout illustrée par des paramétres retenus différents
d’une étude a l'autre.

Le développement de I'lRM cardiaque foetale apportera
probablement aussi sa pierre a I'édifice. Une équipe
londonienne (6) a montré des résultats prometteurs,
non seulement pour le diagnostic anténatal de la CoAo,
mais aussi pour une meilleure compréhension de sa
physiopathologie par des reconstructions en 3D des
arches aortiques et ductaux et par des analyses des flux
vasculaires. Ces reconstructions 3D ainsi que les études
de flux participeront, en paralléle avec le développement
rapide des connaissances en cardio-génétique, trés
certainement a une meilleure connaissance de la
pathogénése des CoAo, encore mal comprise aujourd’hui.

Finalement, une meilleure connaissance intégrée de la
physiopathologie des CoAo ainsi que de l'anatomie 3D
et de son évolution au cours du développement feetal,
permettront peut-étre de déterminer les parametres
échographiques les plus sensibles et plus spécifiques.
Ce qui permettra d'étendre le ‘juste diagnostic’ prénatal
des CoAo, une des cardiopathies les plus courantes,
I'échographie étant plus largement accessible que I'IRM.



Actuellement, une réévaluation postnatale des foetus Un examen clinique attentif de tous les nouveau-nés et
suspects de CoAo reste indispensable vu la difficulté de le dépistage postnatal des cardiopathies par oxymétrie
prédire le changement de physiologie au niveau de I'arche restent également d'actualité.

aortique aprés naissance, suite a 'augmentation du débit

d'une part et la fermeture du canal artériel de l'autre.
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1. Feetus normal a 29 semaines ddge gestationnel. Les 4 cavités (a.) et la crosse aortique (b.) sont harmonieuses.

2. Feetus a 30 semaines ddge gestationnel ayant développé une coarctation de [‘aorte, opérée en période néonatale. La vue des
4 cavités (c) est Iégerement asymétrique et la crosse aortique (d.,) est hypoplasique avec une encoche postérieure (*) au niveau
isthmique.

3. Foetus a 25 semaines ddge gestationnel avec forte suspicion anténatale de coarctation de laorte. La vue des 4 cavités (c,) est

asymeétrique, déja a 25 semaines, et la crosse aortique (d.,) est franchement hypoplasique avec une encoche postérieure (*) au

niveau isthmique. Cet enfant n'a jamais développé de coarctation de I'aorte.

Ao :aorte, OD : oreillette droite, OG : oreillette gauche, VD : ventricule droit, VG : ventricule gauche
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INTRODUCTION ET DEFINITION

Le syndrome de tachycardie posturale (abrévié POTS
dans la littérature internationale) est une dysfonction
autonome caractérisée par une augmentation excessive
de la fréquence cardiaque lors du passage en position
debout, sans chute tensionnelle concomitante. Cette
réaction neuro-médiée provoque des symptomes tels que
des vertiges, des palpitations, une oppression thoracique
ou méme une syncope, s'améliorant en position couchée,
Des céphalées et une fatigue importante sont souvent
décrites par les patients. Les criteres diagnostiques sont
énumérés dans le tableau 1, basés sur le consensus
d'experts de la ‘Heart Rhythm Society’(1). Le test de la
table basculante, appelé aussi‘head-up tilt test (HUTT) ou
simplement ‘tilt test, pendant au moins 10 minutes peut
également aider a poser le diagnostic de POTS.

La prévalence dans la population pédiatrique reste
imprécise comme le POTS est une entité probablement
sous-diagnostiquée et la population pédiatrique moins
étudiée que l'adulte. La plupart des patients présentent
leurs premiers symptomes vers I'age de 15 ans et les filles
sont plus souvent atteintes que les garcons (2).

TRAITEMENT

Le traitement est multidisciplinaire et se base initialement
et dés la premiére visite sur des mesures hygiéno-
diététiques : hydratation abondante, majoration de
I'apport sodé, exercices de reconditionnement, vétements
de compression aux membres inférieurs et idéalement
jusqu'a la taille, éviter I'alcool et le café et arréter les
médicaments qui peuvent accentuer la symptomatologie
du POTS. Une évaluation psychologique est également
conseillée.

Si le traitement non-pharmacologique semble insuffisant,
certains médicaments peuvent étre envisagés. En fonction
de leffet recherché, de la fludrocortisone, des beta-
bloquants ou encore de l'ivabradine sont des molécules
fréquemment prescrites, la liste n'étant pas exhaustive (3).

FACTEURS PRONOSTIQUES

Le POTS affecte la qualité de vie des patients, avec un
absentéisme scolaire important dans la population < 18
ans. Dés lors, cette entité continue a susciter un intérét
scientifique. Des études qualitatives récentes permettent
de mieux comprendre cette condition, afin d'orienter la
prise en charge ainsi que le pronostic donné aux patients.

En 2022, plusieurs publications ont cherché a mieux définir
le POTS et son impact chez I'enfant et I'adolescent (3-6).

Certains marqueurs biologiques ont été avancés comme
ayant une valeur prédictive pour le pronostic de POTS
en pédiatrie (C-type natriuretic peptide, cortisol salivaire,
norepinephrine plasmatique en position debout etc.).
Toutefois, il manque des indicateurs simples et non invasifs
pour évaluer le pronostic du POTS en pédiatrie. Wang et
al. démontrent en 2022 que la fréquence cardiaque (FC)
et la pression artérielle (PA) a différents stades du tilt-test
ont une valeur prédictive pronostique du POTS chez des
enfants agés de 5 a 15 ans. (6) Le tilt-test consiste a une
inclinaison rapide a 60°, téte en haut, aprés 10 minutes
en décubitus dans un environnement calme et agréable
a 20°C. Premierement, la FC a 5 et a 10 minutes et la
différence de FC entre la FC a 0, 5 et 10 minutes du test
étaient plus élevées entre le groupe POTS et le groupe
contréle, confirmant le diagnostic. Deuxiemement, ces
mémes parametres étaient plus bas dans le groupe avec
bon pronostic que dans le groupe avec mauvais pronostic.
Un bon pronostic est défini comme une amélioration
des symptédmes cliniques et une disparition des critéres
diagnostiques du POTS au tilt-test aprés 3 mois de
traitement (non-pharmacologique + metoprolol). Ensuite,
en combinant ces paramétres de FC et PA, cette recherche
a trouvé une association entre le produit de la FC et la PA
systolique, appelé « rate-pressure product ou RPP » a 10
minutes du test et le pronostic du POTS. Le RPP refléte
bien la charge de travail cardiaque et la consommation
myocardique en oxygéne. Leffet synergique de la FC et la
PA entre elles a plus de signification que ces 2 paramétres
seuls dans la stratification du risque cardiovasculaire. En
effet, un petit changement dans un de ses composants
a un impact important sur la valeur finale du RPP, ce qui
facilite l'utilisation clinique de ces paramétres. Le RPP était
significativement plus bas en cas de bon pronostic aprés
traitement pour POTS. Ces parametres étant facilement
accessibles, peu colteux et peu invasifs pour l'enfant,
ils ont une valeur importante pour établir des modéles
cliniques standardisés pour le suivi et le pronostic de ces
patients.

QUID DU VACCIN COVID-19?

Un nouvel élément occupant la communauté scientifique
concerne le développement d'un POTS suite a la
vaccination par ARN messager contre le COVID-19.
Une hypothese actuelle stipule que la dysfonction
autonomique dans le POTS peut étre causée par une



réponse auto-immune suite a ce vaccin. Plusieurs case
reports I'ont suggéré depuis 1an (7-10).

PERSPECTIVES

Le POTS a un impact négatif sur la qualité de vie des
enfants et adolescents atteints. Une prise en charge
multidisciplinaire avec intégration du volet psychologique
est indispensable, ce qui n'est pas encore le cas a I'heure
actuelle pour la plupart de ces patients. La connaissance

du syndrome parmi le personnel médical et paramédical
reste insuffisante. Des priorités cliniques et scientifiques
pour mieux comprendre et traiter le POTS ont été établies
par un panel d'experts (11).

La prévalence du POTS par réponse immunitaire induit par
la vaccination ARNm contre le COVID-19 sera plus claire
quand plus de data sur les effets secondaires des vaccins
innovatifs vont sortir, nécessitant plus de recul par rapport
al'année 2022.

TABLEAU 1. Criteres diagnostiques du syndrome de tachycardie orthostatique posturale

Tous les criteres suivants doivent étre présents :

] Accélération soutenue de la fréquence cardiaque de >30 battements/min (ou de >40 battements/min chez les
patients de 12-19 ans) dés les 10 premieres minutes en position debout

[l Absence d’hypotension posturale significative (baisse tensionnelle systolique de >20mmHg)

intolérance a l'effort et fatigue

71 Aggravation des symptémes fréquents d'intolérance orthostatique en position debout, avec amélioration rapide
dés le retour en décubitus : palpitations, tremblements, étourdissements, faiblesse généralisée, vision floue,

[l Durée des symptomes =3 mois

- Anémie
- Hypotension posturale

- Effets indésirables de médicaments
- Crises de panique, anxiété

- Repos ou alitement prolongé

- Effets de drogues a usage récréatif

71 Absence d'autres probléemes de santé pouvant expliquer la tachycardie sinusale en position debout :
- Hypovolémie aigué, par exemple par déshydratation

- Endocrinopathie, par exemple insuffisance surrénalienne, hyperthyroidie, phéochromocytome, ...

FIGURE 2. Image représentant le fonctionnement du test de la table basculante. Source : Mayo Clin Proc. 2016.
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L'hypertension pulmonaire sévere apres correction d'une cardiopathie congénitale

Lien Meirlaen, Stéphane Moniotte

INTRODUCTION

La réparation chirurgicale des cardiopathies congénitales
chez les enfants avec hypertension pulmonaire
(HTP) préexistante est associée a des degrés divers
a lapparition d’hypertension pulmonaire sévére en
période postopératoire (1). Apres une chirurgie cardiaque,
cette complication est particulierement redoutée
chez les enfants chez qui une majoration du débit
sanguin pulmonaire ou une obstruction postcapillaire
pulmonaire (ou les deux phénoménes) entraine une
augmentation de la réactivité et de la résistance vasculaire
pulmonaire (RVP). Le traumatisme opératoire (par ex.
l'inflammation systémique et les Iésions endothéliales
causées par la circulation extracorporelle) peut aussi

augmenter la réactivité vasculaire pulmonaire et majorer
considérablement la RVP. Chez les enfants dont la
contractilité du ventricule droit est réduite, cela peut
aller jusqua entrainer une dilatation aigué du ventricule
droit, un collapsus circulatoire et la mort en période péri-
opératoire (2,3). La prise en charge moderne de cette
hypertension pulmonaire postopératoire s'accompagne
dailleurs d'une augmentation spectaculaire de l'utilisation
de vasodilateurs pulmonaires, et donc du codt global des
prises en charge, sans toujours de preuves scientifiques de
I'amélioration du pronostic des patients (4).



RESULTATS

Une étude suédoise publiée en 2022 dans le journal
Pediatric Cardiology remet ainsi en question I'utilité des
vasodilatateurs pulmonaires pour protéger le ventricule
droit ou pour normaliser la pression artérielle pulmonaire
en postopératoire. En outre, l'objectif de cette étude est
de déterminer quelles sont les cardiopathies a haut risque
d’hypertension artérielle pulmonaire péri-opératoire
sévere,

Létude rétrospective de Lindberg et al. a analysé
les données de 25 enfants atteints d'hypertension
pulmonaire sévere (rapport pression artérielle pulmonaire
/ pression aortique > 1, mesuré a trois moments différents)
aprés une chirurgie cardiaque, sur une période de 20
a 24 ans. Un cathéter artériel pulmonaire a été placé
dans l'artére pulmonaire centrale chez tous les enfants
considérés comme présentant un risque d’hypertension
pulmonaire postopératoire (par ex. communication
interventricualire non-restrictive, canal atrio-ventricualire
complet, anomalie cardiaque gauche a haut risque
d’hypertension pulmonaire telle qu'une sténose veineuse
pulmonaire, ou enfants identifiés comme ayant de
I'hypertension pulmonaire peropératoire mesurée apres
la fermeture de shunts intracardiaques). Les données ont
été recueillies a I'époque (1994-1998) ou les inhibiteurs
de la phosphodiestérase-5 (par ex. Sildenafil) et les
antagonistes des récepteurs de l'endothéline (par ex.
Bosentan) n‘étaient pas encore disponibles en Europe.

Les conclusions de cette étude sont les suivantes :

«  Tous les enfants ont survécu a la sortie de I'hépital
(25/25, 100%), mais trois enfants sont décédés au
cours de la premiere année postopératoire. Les
patients décédés avaient tous un diagnostic de “petit
coeur gauche” (ventricule gauche hypoplasique ou
borderline et/ou pathologie mitrale).

«  La majorité des enfants (n = 18) avec hypertension
pulmonaire postopératoire sévere présentaient des
lésions responsables d'un shunt gauche-droit. Dix de
ces enfants avaient une forme d'obstruction du coeur
gauche, seule ou en combinaison avec des shunts
gauche-droit, et trois avaient une transposition des
gros vaisseaux.

« Aucun enfant n'a requ des vasodilateurs de l'artére
pulmonaire (phosphodiestérase inhibiteurs,
endothelin inhibiteurs ou vasodilatateurs inhalés)
pendant la période de suivi dans le service ou apres la
sortie de I'nopital. Les résultats échocardiographiques
ont montré que 36% des enfants avaient déja
normalisé leur pression artérielle pulmonaire a la
sortie de I'hdpital, 63% ont quitté I'hdpital avec une
hypertension pulmonaire résiduelle significative
(insuffisance tricuspide avec vitesse max >2,5 m/s).
La pression artérielle pulmonaire sest toutefois
normalisée chez la plupart des enfants, sauf chez deux
enfants qui présentaient encore une régurgitation
mitrale modérée, responsable d'une hypertension
pulmonaire post-capillaire.

PERSPECTIVES

Etantdonnéquelapressionartérielle pulmonaireadiminué
sans |'utilisation des vasodilateurs de I'artére pulmonaire
dans cette cohorte, cette étude provocante suggére de
poursuivre les investigations pour prouver l'impact réel
des vasodilateurs de l'artére pulmonaire sur I'évolution
de I'hypertension pulmonaire postopératoire - quelle
que soit sa gravité initiale — alors que ces médicaments
couteux font partie aujourd'hui des traitements utilisés en
routine clinique (1).
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FIGURE 3.
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