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Prenons l’exemple de la TGV



TGV

- Prévalence : 2-5/10 000

- Circulation systémique et 

pulmonaire en parrallèle

- Survie post natale immediate si

CIA
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DA

FO

Bonnet et al, detection of transposition of the great arteries in fetuses reduces neonatal
Morbidity and mortality, Circulation 1999



TGV

Devenir neurologique bon mais pas parfait …

QI normal

Troubles neuropsychologiques fréquents :

- Troubles de la fonction exécutive

- Orientation temporo spatiale moins développée

- TDHA

- Spectre de l’autisme

65% ont recours à un soutien adapté psychologique ou scolaire

D’où cela vient il ?

Bellinger DC, Circulation. 2011
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Résultats sur le développement neuro psy

Confirmation d’atteinte neuro-développementale dans le suivi

• Trouble de la régulation sensorielle: 

• réaction lente, 

• peu d’interêt pour le jeu, 

• Trouble du comportement :

• Agitation, 

• peu d’interêt pour les activités calmes

• Trouble moteur : 

• Maintien sur les avant bras à 4 mois = 

40%, 

• 4 pattes à 12 mois = 60%, 

• marche à 18 mois = 80%

• Déficit langagier : 12 mois = 22%, 24 mois = 

34%

• Sommeil perturbé, 





? ? ?



Probablement multifactoriel

Mais quel impact de chaque étape ?

Existe-t-il des facteurs de risques identifiables et modifiables ? 

? ? ?



?

Normal TGA

SaO2 50%SaO2 65%



Tendance vers une corrélation négative entre le débit du CA et la 

taille du FOP et le score AIMS à 4mois (Alberta Infant Motor Scale)

Plus le FOP serait petit, meilleur serait le développement moteur à 

4 mois.



?

Normal TGA

SaO2 50%SaO2 65%

Ratio Volume cerveau/fœtus plus faible dans les TGV

Ditte E.S. Jørgensen, Circulation, sept 2018



Hypoplasie du cœur gauche



 TMS: Total Maturation Score

(1) myelination

(2) cortical infolding

(3)involution of glial cell migration bands

(4) presence of germinal matrix tissue

préma
cardio



?

4 à 10% de désaturations sévères en post natal

Séquelles anoxo-ischémiques ?



Fraction extraction en O2, reflet VO2 cérébrale

Cause : Ischémie ? Vasodilatation cérébrale ?



Etiology and Potential Mechanisms of Neurologic Injury1

 Post-natal avant chirurgie:

Evènements emboliques sur shunt intracardiaque

Rashkind++2

Bas débit cérébral et cyanose

Vol diastolique via le CA chez les NN ducto-dépendants

Inflammation systémique

1David P.Nelson, et al; Perioperative neuroprotective strategies; Pediatrice Cardiac Surgery Annual2008
2McQuillen PS, et al: Balloon atrial septostomy is associated with preoperative stroke in neonates with transposition of 

the great arteries. Circulation 113:280-285, 20061

?
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?

övels-Gürich HH, Ann Thorac Surg. 2003

Bas débit cérébral avec apport d’O2 limité 

Hypothermie prolongée durant la CEC 

Toxicité cérébrale des drogues anesthésiques

Inflammation médiée par la CEC

Evènements thrombo-emboliques

Déséquilibres glucidique, acido-basiques (pH), 

électrolytiques

Hématocrite bas

David P.Nelson, et al; Perioperative neuroprotective strategies; Pediatrice

Cardiac Surgery Annual2008



?



Post-opératoire

Cyanose prolongée et TA systolique et diastolique 
basses= FR de leucomalacie periventriculaire et 
d’anomalie du neurodéveloppement

 hospitalisation prolongée en soins intensifs= mauvais 
pronostic pour le neurodéveloppement

1David P.Nelson, et al; Perioperative neuroprotective strategies; Pediatrice Cardiac
Surgery Annual2008

?



Quelle sont les cardiopathies à risque ? 



- TGV, 
- IAA, 
- APSO avec 

MAPCA, 
- APSI, 
- Troncus

- VU

- CAV
- T4F
- Coarctation
- CIV + comorbidité
- RVPA
- Valvulaires complexes

- CIA

- CIV
- Valvulaires simples



≠ Cardiopathie cyanogène et 

cardiopathie rose ?

Comparaison TOF/CIV1 > résultats plus défavorables pour les TOF:

Dysfonction motrice

Dysfonction attentionnelle dans le champ du contrôle exécutif

Dysfonction dans le domaine de la parole et du langage

Durée de la CEC comme FR 

Meilleurs résultats aux tests quand l’enfant évalué est plus âgé et 

que le statut socio-économique est plus favorable

1Hedwig H. Hövels-Gürich, et al.;Long-term outcome of speech and language in children 

after corrective surgery for cyanotic or acyanotic cardiac defects in infancy; European

Paediatric Neurology Society; 2007



Patients à risque

Chirurgie néonatale

Cyanose résiduelle

Terrain 

- Préma

- Hospit longue et compliquée

- Syndrome associé

- Anomalie imagerie cérébrale

- Anomalie du neuro dev



=> Cela concerne donc toutes les 

cardiopathies cyanogènes ou à prise 

en charge néonatale 



Que faire ?



Prénatal, préop, per op et post op

 Mesures prénatales: oxygénation maternelle?

Augmentation du flux pulmonaire, du RVP et croissance des cavités 
gauches dans le HLHS?1

 Prévention pre-opératoire:

NIRS++ 

 Eviter l’alcalose et l’hypocapnie 

 Mesures préventives per-opératoires – post op précoces

Hypothermie

Maintien d’un bon débit de perfusion durant la CEC 

Maintenir un taux d’hématocrite entre 30 et 35%

 Surveillance en continu du pH sur GDS 

NIRS et doppler transcrânien+++


1J. Co-Vu and al.; maternal hyperoxygenation: a potential therapy for congenital heart disease in the fetuses? a systematic review of the current literature; 
Echocardiography 2017


2Wypij D., et al; The effect of duration of deep hypothermic circulatory arrest in infant heart surgery on late neurodevelopment: The Boston Circulatory Arrest Trial. J Thorac
Cardiovasc ; 2003



Pour le suivi 



Neuropsychological and Psychiatric outcomes

in D-TGA across the lifespan: a state of the art 

review
Leila Kasmi, et al.Frontiers in Pediatrics, 2017



Réévaluation 

périodique : 12> 24 

mois, 3> 5 ans et 11> 

12 ans





- TGV, 
- IAA, 
- APSO avec 

MAPCA, 
- APSI, 
- Troncus
- VU
- Ebstein néonataux

 Travail commun des 5 réseaux de suivis des prémas de l’AURA

 Financement ARS en cours de demande

 Intégrer les enfants porteurs de cardiopathies au suivi des prémas

 Dans un premier temps : cardiopathies complexes à haut risque

 A terme : Elargir à toutes cardiopathies à risque modérés

Et dans notre région ?

- CAV
- T4F
- Coarctation
- CIV + comorbidité
- RVPA
- Valvulaires complexes



En pratique,

 Binôme : Pédiatre / Cardio-pédiatre 

 Rythme du suivi : idem préma

 Contenu du Suivi : idem préma + quelques critères spécifiques 
liés à la patho cardiaque (en cours d’élaboration)

 Référés au réseau soit par la néonat, soit par le cardiopédiatre. 

 Volume : 15-20 enfants par an pour le réseau Naitre et Devenir 



Merci pour votre attention!
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Dr Matthias Lachaud
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