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REFRESHER COURSE OUTLINE

Anaesthetic manage-
ment of the child with
congenital heart disease
for non-cardiac surgery

Frederick A. Burrows MD FRCPC

The incidence of congenital heart disease (CHD) in North
America remains constant at 8 per 1000 live births.'”
Recent advances in diagnostic methods and in the surgi-
cal, anaesthetic and medical management of infants and
children with CHD have profoundly affected survival pat-
terns: increasing numbers of these children are surviving
to adolescence and adulthood.* In North America there are
currently well over a half a million patients with congeni-
tal heart disease who have reached adulthood; each year at
least 20,000 open heart operations are performed to repair
congenital cardiac malformations.*

As survival rates increase, many children with repaired,
palliated or unoperated congenital heart disease will under-
go surgical procedures unrelated to their CHD. Although
their anaesthetic management is complicated by the diver-
sity of congenital heart lesions, the approach to the child
with CHD is the same whether the procedure is cardiac- or
non-cardiac-related.

Although operations for CHD generally improve the
patient’s hemodynamic status, completely normal cardio-
vascular anatomy and physiology are rarely achieved
(Table I). Palliated patients still present with distinctly
abnormal circulations, but generally the severe conse-
quences of CHD (severe congestive heart failure, severe
hypoxaemia, polycythaemia and pulmonary vascular
disease) do not pose major problems. Patients who have
undergone surgical correction of CHD may still present
with abnormal circulations. Arrhythmias, ventricular
dysfunction, shunts, valvular stenosis or regurgitation and
pulmonary hypertension may remain or develop after the
surgical repair of CHD. The primary difference in non-
cardiac procedures is the difference in the surgical stresses
that the patient experiences. Also, the involved surgeons
frequently have little understanding of the individual
child’s particular lesion.

As arule, patients with congenital heart disease who are
doing well clinically (i.e., those who have good functional
status and few or no medications, and are subject to
routine medical attention) will do well if they require
surgery.’ However, the following conditions should arouse
concern in a preoperative setting: pulmonary arterial
hypertension, severe aortic valvular or subvalvular
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stenosis, and uncorrected tetralogy of Fallot. Concern
should also be raised by a history of recent congestive
heart failure, recent unexplained syncope and substantial
exercise intolerance, since failure to identify these higher-
risk individuals with functional cardiac and pulmonary
limitations imposed by CHD can result in avoidable
cardiovascular problems during the perioperative period.%”

An important aspect of the anaesthetic management of
these patients is assessment by a qualified clinician who
has detailed knowledge about the particular patient’s
lesion and functional status and the anticipated peri-
operative stresses.

This review will discuss the perioperative management
of the child with impaired, palliated or repaired CHD and
address some of the pathophysiological problems associ-
ated with the condition.

Preoperative assessment

The preoperative assessment of the child with CHD
undergoing non-cardiac surgery should identify those
individuals who are at higher risk because of the cardiac
and pulmonary limitations imposed by their congenital
cardiac lesion (Table II). The preoperative assessment
should be complete enough to provide the anaesthetist with
a clear understanding of the pathophysiology of the cardiac
defect and the implications of any palliative or corrective
procedures that have been performed. Consultation with
the patient’s cardiologist can provide information about
any nuances in the particular patient’s condition.

The history should emphasize the status of the cardio-
respiratory system. Symptoms suggestive of congestive
heart failure, activity intolerance, cyanosis or hyper-
cyanotic episodes should be identified. A review of past
and present medications provides some insight into the
course of the patient’s condition. Information about
previous surgeries, both cardiac and non-cardiac, should
provide important information about the patient’s tolerance
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TABLE 1 Efficacy of repairs for congenital heart disease

TABLE II Indices of critical impairment in congenital heart disease

True correction® Correctiont Palliation}
Patient ductus Coarctation of Conduits
arteriosus the aorta
Atrial septal defect Transposition of Transplantation
the great arteries
Ventricular septal Pulmonary atresia
defect
Tetralogy of Fallot Fontan operation

Valvular stenosis
Atrio-ventricular
septal defects

Chronic hypoxaemia (arterial saturation <75%)
Pulmonary to systemic blood flow ratio >2:1

Left or right ventricular outflow tract gradient >50 mmHg
Elevated pulmonary vascular resistance

Polycythaemia (haematocrit >60%)

- (Modified with permission from Hickey PR. Anesthesia for the recon-

structed heart. /n: Stoelting RK (Ed.). Advances in Anesthesia.
Chicago: Year Book Publishers 1991;91-113))

TABLE III Suggested management of severe hypoxaemia

*Results in normal life expectancy and normal cardiovascular reserve
and requires no further medical or surgical treatment.

tResults in improved but not necessarily normal life expectancy and
some limitation in cardiovascular reserve; may require further medical
or surgical treatment.

tResults in improved but not normal life expectancy and abnormal
cardiovascular physiology; will require further medical or surgical
therapy.

(Modified with permission from Hickey PR. Anesthesia for the recon-
structed heart. /n: Stoelting RK (Ed.). Advances in Anesthesia.
Chicago: Year Book Publishers 1991; 91-113.)

of perioperative stress, including that related to anaes-
thetic.

The physical examination characterizes the disease
process and identifies related problems. It is important to
determine if the child is active and thriving or frail and
chronically ill. Examination of the respiratory system will
reveal signs of respiratory distress, infection or associated
anomalies and provide information about the adequacy of
ventilatory function.

The extent of laboratory testing will depend on the type
and extent of surgery planned. Pulmonary function testing
may not be necessary for a child with tetralogy of Fallot
undergoing outpatient myringotomies, but may provide
important information about the need for postoperative
ventilation after a posterior spinal fusion.®

An electrocardiogram can provide information about
rate, rhythm, ventricular hypertrophy and ischaemia.
Because changes are age-related, evaluation is usually best
performed by a trained cardiologist.

The availability of recent echocardiographic and cardiac
catheterization assessments can provide detailed informa-
tion about the type and severity of the lesion, ventricular
function, the status of the pulmonary vasculature and, if
pulmonary hypertension is present, the response of the
pulmonary vasculature to pulmonary vasodilators such as
oxygen.

Common problems in patients with CHD
Perioperative risks can be reduced, often significantly,
when the problems inherent in this patient population are

Reduce oxygen
consumption

Reduce pulmonary
vascular resistance

Increase systemic
vascular resistance

100% oxygen Phenylephrine Sedation
Bilateral gas Manual abdominal Mild hypothermia
exchange aortic compression (32-35°C)
Hyperventilation General anaesthesia
Mild PEEP Muscle paralysis
Negative inotrope if
tetralogy spell

(Modified with permission from Hickey PR. Anesthesia for the recon-
structed heart. /n: Stoelting RK (Ed.). Advances in Anesthesia.
Chicago: Year Book Publishers 1991; 91-113.)

identified. Congenital heart disorders produce only a
limited number of problems that reduce cardiopulmonary
reserve.”'"

Bacterial endocardial prophylaxis

Most patients with CHD will be at risk of developing
infective endocarditis and should receive appropriate
prophylaxis, depending on the nature of the planned
procedure. '

Paradoxical emboli

Cyanotic patients are particularly prone to paradoxical
emboli because of their venoarterial shunting. Air filters
should be used in all intravenous lines, and extra precau-
tions should be taken against venous thromboemboli.’

Cyanosis (hypoxaemia)

Cyanosis in the patient with CHD is due either to insuffi-
cient pulmonary blood flow in the presence of intra-
cardiac shunting (e.g., tetralogy of Fallot) or to complete
arterial/venous mixing of blood (e.g., transposition of the
great arteries). Management of the onset of hypoxaemia in
the perioperative setting is summarized in Table III. The
cyanotic patient manifests problems related to their
adaptation to chronic hypoxaemia. These adaptations
include polycythaemia, neovascularization, increased
blood volume and alterations in oxygen uptake and
ventilation during stress.
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When CHD is associated with hypoxaemia, erythro-
poietin levels increase and secondary erythrocytosis
ensues. The increased erythrocyte mass may resolve the
deficit in tissue oxygenation and establish a new equilib-
rium at a higher haematocrit, but an excessive increase
(>60%) in erythrocyte mass can impair tissue oxygen
delivery because of increased blood viscosity."® Iron defi-
ciency in such children also affects blood viscosity
considerably since, in contrast to normal biconcave
erythrocytes, iron-deficient erythrocytes are relatively
rigid microspheres, resisting deformation in the microcir-
culation and thus increasing blood viscosity.'*

Unlike the adult patient in whom erythrocytosis does not
appear to be a risk factor for stroke, even when the haema-
tocrit is >65%," renal and cerebral thrombosis do occur in
cyanotic infants and young children with equally elevated
haematocrits, particularly if they become dehydrated.'s
Patients who have had previous thrombotic episodes
should have a neurological assessment before surgery to
document fully the extent of any existing neurological
deficits. Polycythaemic patients require intravenous hydra-
tion from the time of the establishment of preoperative
fasting until adequate oral intake is resumed postopera-
tively.

Coagulopathies may be present in cyanotic patients.
Although the mechanisms responsible for this haemor-
rhagic disorder remain poorly defined, the severity of the
bleeding diathesis does seem to correlate with the degree
of erythrocytosis, especially in patients with haematocrits
>65%."* Abnormalities of the prothrombin time and partial
thromboplastin time may be present in patients with
haematocrit values >55%, solely because of the erythrocy-
tosis. The amount of anticoagulant added to the tubes in
which the blood is collected must therefore be adjusted.
Thrombocytopenia may be present; specific deficiencies
of several coagulation factors, such as fibrinogen, have
been reported.’*2

Preoperative phlebotomy without quantitative volume
replacement is potentially hazardous. However, with
appropriate volume replacement, children whose hae-
matocrits exceed 60% may benefit from erythropoiesis
since it will decrease the risk of thrombosis and reduce the
bleeding tendency. When factor deficiencies are evident,
fresh frozen plasma should be used for volume replace-
ment."

17,18

Excessive pulmonary blood flow

Excessive pulmonary blood flow results in both cardiac
and pulmonary effects. The increased cardiac output
necessary to maintain a normal systemic flow produces a
volume overload on the ventricle that reduces cardiac
reserve. The increased pulmonary artery pressure and flow
have several effects on ventilation. The increase in pul-
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monary flow can enlarge pulmonary vessels, obstructing
large and small airways. The increase in pulmonary
venous return can increase left atrial volume and pressure.
The enlarged left atrium can obstruct the left mainstem
bronchus; the increase in left atrial pressure can produce
pulmonary venous congestion with increased interstitial
and alveolar water.”’ This condition may manifest as
decreased pulmonary compliance, resulting in increased
work of breathing, tachypnoea and wheezing.?

Over time, increased pulmonary blood flow and pres-
sure will produce pulmonary vascular occlusive disease.
The speed of its development depends upon the degree to
which flow and pressure are increased and also on genetic
factors. The reversibility of the abnormality is dependent
upon the extent of pathological change when pulmonary
flow and pressure are reduced to normal.”

Ventricular dysfunction

Congestive heart failure develops because of an increased
pressure or volume load on the heart. Cardiovascular
reserve is decreased and pulmonary congestion is often
present, thus increasing the work of breathing. Because the
increased work of breathing increases caloric demands
while making feeding difficult, patients frequently demon-
strate failure to thrive. The additional stress of anaesthesia
and surgery may be sufficient to produce cardiac decom-
pensation. The reversibility of the ventricular dysfunction
is variable and depends upon the correctability of the
defect and the duration of the ventricular dysfunction.”

Arrhythmias

Arrhythmias present in patients with CHD can be of con-
genital or iatrogenic origin or may result from the disease
process itself.>* Such arrhythmias may limit cardio-
vascular reserve and increase perioperative risk. latro-
genic causes in the perioperative period are many and may
be due to the anaesthetic agent or chronic cardiac medica-
tions. These patients may be taking chronic anti-arrhyth-
mic medications or suffer electrolyte abnormalities
because of current drug regimens. Patients with a con-
genital or iatrogenic heart block may have a permanent
pacemaker or may benefit from the insertion of a tempor-
ary pacemaker for the perioperative period.”

Left ventricular outflow obstruction

Patients with left ventricular outflow obstruction (Table
IV) may present with a history of syncope, fatigue, or
dysrhythmias or chest pain or both.” Further evaluation
may reveal evidence of left ventricular hypertrophy or
ischaemia. These patients have decreased left ventricular
reserve and may be at risk for developing ventricular
fibrillation because of the precarious myocardial oxygen
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TABLE IV  Obstructions to left and right ventricular outflow

Left heart outflow Right heart outflow

Interrupted aortic arch
Coarctation of the aorta

Pulmonary artery stenosis

Pulmonary vascular occlusive
disease

Pulmonary stenosis (valvular,
subvalvular, supravalvular)

Tetralogy of Fallot

Pulmonary atresia

Aortic stenosis (subvalvular,
valvular, supravalvular)

Mitral stenosis and atresia

Hypoplastic left heart syndrome

supply-to-demand ratio.?® Management is aimed at main-
taining coronary perfusion pressure and the ventricle’s
inotropic state. Vasopressor and inotropic support may be
required.

Right ventricular outflow obstruction

Right ventricutar outflow obstruction may occur at multi-
ple levels (Table 1V). Patients with this defect may have a
hypertensive, hypertrophied right ventricle that is subject
to ischaemia.”’ The presence of an intra-cardiac defect may
serve as a vent when right-sided pressure exceeds left-
sided pressure as occurs in patients with Eisenmenger’s
syndrome.” The aim of management is to maintain
coronary perfusion pressure to the right ventricle and the
ventricular inotropic state. Reduction of right ventricular
afterload can be beneficial. Pulmonary hypertension in
patients with pulmonary vascular occlusive disease is a
high-risk situation.”® These patients are subject to
sudden, acute elevations in pulmonary vascular resistance,
which can result in acute right ventricular failure.”
Management of elevated pulmonary vascular resistance is
outlined in Table III.

Myocardial ischaemia

The aetiology of myocardial ischaemia in children with
congenital cardiac disorders is multifactorial.® As in
adults, atherosclerosis in children may occur in several
situations: in certain congenital disorders of lipid metab-
olism™ and progeria®"*? or after cardiac transplantation.”
In general, however, myocardial ischaemia occurs both in
children with hypoperfused lesions (e.g., hypoplastic left
heart syndrome), with decreased coronary perfusion and
flow, and in those with defects with chronic hypoxaemia
(cyanotic lesions).>*>” The end result, as in adults, is an
imbalance in oxygen supply and demand.* Isolated right
ventricular ischaemia .occurs more often in children
because of the high occurrence of right-sided cardiac
abnormalities.

Treatment of the ischaemic failing left ventricle is
similar to that in adults with afterload reduction and ino-
tropic support. When isolated right ventricular ischaemia
is treated, early therapeutic considerations should include
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increasing coronary perfusion pressure with vasopressors
and optimization of preload.?

Response to stress

In cyanotic patients, the presence of intra-cardiac mixing
or shunting dissociates the right and left circulations,
making dynamic coupling of cellular and pulmonary gas
exchange inefficient or impossible. These patients demon-
strate a slow adaptation to changes in metabolic rate,
which imposes an abnormal dependence on non-oxidative
metabolism.*** It is not surprising, therefore, that cyanotic
patients tend to develop a respiratory as well as a meta-
bolic acidosis in response to perioperative stress, a condi-
tion which may result in a prolongation of adaptation to
and recovery from even low levels of perioperative
stress. 41~

Anaesthetic management

Premedication

Premedication has been recommended for children with
CHD to minimize the anxiety of parental separation so that
the patient will be calm and sedated on arrival in the
operating room. The patient’s demand for oxygen is thus
minimized, but it is not so obtunded as to cause hypoventi-
lation. This control is particularly important in cyanotic
children since increased anxiety can produce marked de-
saturation. Although premedicating children with CHD is
considered to be safe,** some heavily premedicated
patients with cyanotic CHD have demonstrated large
decreases in arterial saturation when left unstimulated,*
possibly because of their decreased respiratory response to
hypoxia.*® Consequently, these patients require close
monitoring and supplemental oxygen when heavy
premedication is administered.*

Monitoring

The site of blood pressure monitoring lines can be influ-
enced by previous surgery. The blood pressure of children
who have undergone previous placement of a Blalock-
Taussig shunt or coarctation repair should not be moni-
tored in the arm on the side of the repair because of the
potential distortion of the subclavian artery. Similarly, in
children who have undergone previous coarctation repair,
distal blood pressure monitoring may underestimate the
arterial pressure present above the surgical site if a residual
stenosis and gradient are present.

These patients’ basic monitoring needs are those pre-
scribed by the Canadian Anaesthetists’ Society.*” Potential
inaccuracies are associated with the use of pulse oximeters
in children with cyanotic CHD.”** For patients with
haemoglobin saturations <80%, many pulse oximeters
overestimate whereas others underestimate arterial oxygen
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saturation.®*® These effects are dependent upon the model
of the pulse oximeter. The type of haemoglobin present in
the patient also affects the accuracy of the pulse oximeter.
In neonates and infants the presence of HbF overestimates
the true arterial haemoglobin oxygen saturation.

End-tidal PCO, provides an accurate estimate of arterial
CO, partial pressure (PaCQ,) in acyanotic children with
CHD, but has significantly underestimated PaCO, in
children with cyanotic CHD.%%"!

Anaesthetic techniques

Although most children with CHD tolerate a well-man-
aged anaesthetic, their ability to tolerate any perioperative
stresses associated with major anaesthetic and surgical
insults is reduced.

No single anaesthetic technique can be recommended
for children with CHD. Studies have demonstrated that
well-managed general or regional anaesthesia can be used
safely in any individual patient with CHD.5>* The
technique must be tailored to the individual patient to
account for decreases in cardiovascular reserve and to
anticipate potential problems.

Conclusion

Most children with congenital heart disease can be man-
aged safely if the pathophysiology of their lesion and the
anaesthetic implications are understood.” However, recent
reviews of anaesthetic morbidity reveal a high incidence
of anaesthetic-related adverse events in children with
congenital heart disease.®’ '
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NOTES DE COURS DE REVUE

Conduite de I’anesthésie
pour la chirurgie non-
cardiaque chez I’enfant
porteur de maladie
cardiaque congénitale

Frederick A. Burrows MD FRCPC

L’incidence de maladie cardiaque congénitale en Amé-
rique du Nord demeure stable et de I’ordre de 8 pour 1 000
naissances vivantes.'” Les progrés récents du diagnostic
etde laconduite chirurgicale, anesthésique et médicale des
enfants et des nouveau-nés porteurs de maladies cardia-
ques congénitales ont profondément modifié la survie : un
nombre croissant de ces enfants vont survivre jusqu’a
I’adolescence et 1'age adulte.* En Amérique du Nord il y
a actuellement au-dela d’un demi million de patients avec
maladies cardiaques congénitales qui ont atteint 1’4ge
adulte ; chaque année il y a au moins 20 000 opérations a
coeur ouvert pratiquées pour corriger ces dites malforma-
tions.*

A mesure que le taux de survie s’améliore, plusieurs
enfants avec malformations cardiaques congénitales
soumis ou non a une chirurgie correctrice ou palliative,
auront a subir d’autres interventions sans relation avec leur
maladie congénitale. Méme si la conduite de I’anesthésie
est compliquée par la diversité des lésions congénitales,
I’évaluation de ’enfant avec maladie cardiaque congé-
nitale (MCC) est la méme, que la procédure envisagée soit
cardiaque ou non cardiaque.

Méme si les interventions pour MCC améliorent en
général I’état hémodynamique du patient, I’anatomie et la
physiologie cardiovasculaires redeviennent rarement
complétement normales (Tableau I). Ceux soumis anté-
rieurement a une chirurgie palliative vont encore avoir
des anomalies de la circulation, mais habituellement les
conséquences séveéres de la maladie cardiaque congénitale
(insuffisance cardiaque sévére, hypoxémie sévere, poly-
cythémie et maladie vasculaire pulmonaire) ne causent
plus de problémes importants. Les patients qui ont béné-
ficié d’une correction chirurgicale de leur MCC peuvent
encore faire montre d’anomalies de la circulation.

Ainsi, les dysrythmies, la dysfonction ventriculaire,
les shunts, les sténoses et régurgitations valvulaires, et
I’hypertension pulmonaire peuvent se développer ou
persister aprés la correction chirurgicale de la MCC. La
différence principale entre les interventions cardiaques et
non-cardiaques résident dans la différence dans le niveau
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de stress vécu chez le patient. De plus, les chirurgiens
impliqués dans la chirurgie non-cardiaque ont souvent une
faible compréhension des 1ésions de leur patient.

De fagon générale, les patients avec MCC qui vont bien
cliniquement (i.e., ceux qui ont une bonne classe fonction-
nelle, peu ou pas de médication, et sont sujets a des
évaluations de routine) ne présenteront pas de difficultés
s’ils requigrent de la chirurgie.’ Cependant, les conditions
suivantes devraient attirer 1’attention lors de ’évaluation
préopératoire : hypertension artérielle pulmonaire, sténose
aortique sévére valvulaire ou sous-valvulaire, et tétralogie
de Fallot non corrigée. L’on devra porter aussi attention
aux histoires récentes d’insuffisance cardiaque congestive,
de syncope récente inexpliquée, et d’intolérance marquée
al’exercice, puisque les erreurs de dépistage de patients a
haut risque, avec limitations cardiaques et pulmonaires
fonctionnelles imposées par leur MCC, pourront conduire
a des problémes cardio-vasculaires €vitables pendant la
période périopératoi_re.ﬁﬂ

Un aspect important de la conduite anesthésique chez
ces patients est 1’évaluation par un clinicien qualifié, avec
une connaissance détaillée des lésions, du statut fonc-
tionnel, et du stress périopératoire anticipé chez chaque
patient.

Ce cours reverra la conduite périopératoire de I’enfant
avec MCC opérée ou non-opérée, et s’intéressera a quel-
ques uns des problémes physio-pathologiques associés ala
condition citée.

Evaluation préopératoire

L’évaluation préopératoire des enfants avec MCC soumis
a une chirurgie non-cardiaque, devrait porter 1’accent sur
le dépistage de ceux qui sont & haut risque, a cause des
limitations cardiaques et pulmonaires imposées par leur
1ésions cardiaques congénitales (Tableau II). L’évaluation
préopératoire devrait étre suffisamment compléte pour
donner a I’anesthésiste un tableau clair de la pathophysio-
logie de la I€sion cardiaque et de I’importance des procé-
dures correctives ou palliatrices déja faites dans le passé.
La consultation avec le cardiologue du patient peut
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TABLEAU 1 Efficacité de la chirurgie corrective des malformations
cardiaques congénitales

Correction véritable* Correctiont Paliation}

Canal artériel perméable  Coarctation de I’aorte  Transplantation

Communication inter- Transposition des Conduit
auriculaire gros vaisseaux
Communication inter-  Atrésie pulmonaire
ventriculaire
Tétralogie de Fallot Opération de Fontan

Sténose valvulaire
Anomalies de paroi
auriculo-ventriculaire

* Amene une espérance de vie normale, une réserve cardiovasculaire
normale, ne demande pas d’autre traitement médical ou chirurgical.
tAméliore I'espérance de vie ( # normale), avec limitation possible de
la réserve cardiovasculaire, peut requérir un traitement médical et
chirurgical subséquent.

tAméliore I'espérance de vie sans la rendre normale et sans redonner
une physiologie cardio-vasculaire normale. Nécessitera un traitement
médical ou chirurgical subséquent.

(Modifié avec permission de Hickey PR. Anesthesia for the recon-
structed heart. Dans : Stoelting RK (Ed.). Advances in Anesthesia.
Chicago, Year Book Publishers, 1991 ;91-113))

TABLEAU 1 Indices d’atteinte critique dans la maladie cardiaque
congénitale

Hypoxémie chronique (saturation artérielle < 75%)
Rapport débit pulmonaire/systémique > 2:1
Gradient d’éjection droit ou gauche > 50 mmHg
Résistance vasculaire pulmonaire élevée
Polycythémie (hématocrite >60%)

(Modifié avec permission de Hickey PR. Anesthesia for the recon-
structed heart. Dans : Stoelting RK (Ed.). Advances in Anesthesia.
Chicago, Year Book Publishers, 1991 ; 91-113.)

apporter une information sur les particularités propres de
la maladie de la personne évaluée.

L’histoire devrait porter I’accent sur I’ état de la fonction
cardio-respiratoire. On tentera d’identifier les symptomes
suggestifs d’insuffisance cardiaque congestive, d’intolé-
rance a I’activité, de cyanose ou d’épisodes hyper-cyano-
tiques. Une revue de la médication actuelle et antérieure
pourra donner une idée de I’évolution de la maladie du
patient. L’histoire chirurgicale, autant que cardiaque que
non-cardiaque, devrait étre la source d’une information
d’importance sur la tolérance du patient au stress périopé-
ratoire, incluant celui directement reli€ a I’anesthésie.

L’examen physique reflétera I'évolution de la maladie
et identifiera les problémes associés. Il est important de
savoir si I’enfant est actif et en pleine croissance ou s’il est
fréle et malade chronique. L’examen du systeéme respira-
toire mettra en évidence les signes de détresse respiratoire,
d’infection ou d’anomalie associée et informera sur la
qualité de la ventilation.

L’importance de I'évaluation par épreuves de labo-
ratoire dépendra du type et de I'importance de la chirurgie
envisagée. On pourra éviter les épreuves de fonction
respiratoire chez I’enfant avec tétralogie de Fallot soumis
a une myringotomie sur une base ambulatoire, mais ces
épreuves pourront étre trés utiles pour déterminer les
besoins de ventilation postopératoire aprés une fusion
spinale postérieure.?

L’électrocardiogramme apportera de I’ information sur
la fréquence et le rythme cardiaque, 1’ hypertrophie ventri-
culaire et I’ischémie. Puisque les changements 3 'ECG
varient selon I’4ge, il est préférable de faire évaluer 'ECG
par un cardiologue expérimenté.

La disponibilité récente de 1’évaluation par échocardio-
graphie et cathétérisme cardiaque, peut amener une
information détaillée sur le site et la sévérité de la 1ésion,
sur la fonction ventriculaire, I’état de la vascularisation
pulmonaire, et s’il y a hypertension pulmonaire, sur la
réponse de la vascularisation pulmonaire aux vasodilata-
teurs pulmonaires tels 1’oxygéne.

Problémes courants chez les patients avec MCC

Lesrisques périopératoires peuvent &tre réduits souvent de
fagon significative, lorsque des problemes particuliers &
cette population sont identifiés. Les maladies cardiaques
congénitales sont responsables d’un nombre limité de
problémes qui pourront réduire la réserve cardio-pul-

monaire.®!°

Prophylaxie de l'endocardite bactérienne

La plupart des patients avec MCC risqueront de présenter
une endocardite infectieuse et devraient recevoir une
prophylaxie adéquate, en fonction de la nature de I’inter-
vention envisagée.!"!?

Embolie paradoxale

Les patients cyanotiques sont particulierement susceptibles
aux embolies paradoxales & cause du shunt veino-artériel.
Toutes les lignes intraveineuses devraient étre munies de
filtres pour bulles d’air, et I’on doit prendre des précau-
tions supplémentaires pour prévenir les thrombo-embolies
veineuses.

Cyanose (hypoxémie)

La cyanose chez les patients avec MCC est due soit 4 une
circulation pulmonaire insuffisante en présence d’un shunt
intra-cardiaque (e.g., tétralogie de Fallot) ou & un mélange
incomplet du sang artériel et veineux (e.g., transposition
des gros vaisseaux). La conduite & adopter en face d’une
hypoxémie dans la période périopératoire est résumée dans
le Tableau III. Le patient cyanosé aura des problémes
reliés a son adaptation a ’hypoxémie chronique. Cette
adaptation inclut la polycythémie, une néovascularisation,
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TABLEAU III Traitement suggéré de I’hypoxémie sévere

Diminuer la Augmenter la
résistance résistance Diminuer la
vasculaire vasculaire consommation
pulmonaire systémique d’oxygéne
Oxygene 100% Phénylephrine Sédation
Echange bilatéral  Compression manuelle  Hypothermie modérée
de gaz abdominale de I’aorte (32-35°C)
Hyperventilation Anesthésie générale
PEEP modéré Paralysie musculaire
Inotropes négatifs si
épisode de tétralogie

(Modifié avec permission de Hickey PR. Anesthesia for the recon-
structed heart. Dans : Stoelting RK (Ed.). Advances in Anesthesia.
Chicago, Year Book Publishers, 1991 ;91-113.)

une augmentation du volume sanguin circulant et des
changements dans la captation d’oxygéne et la ventilation
durant le stress.

Lorsque la MCC s’associe & une hypoxémie, le niveau
d’érythropoiétine augmente et il y a érythrocytose secon-
daire. L’augmentation de la masse des érythrocytes peut
compenser le déficit en oxygénation tissulaire et établir un
nouvel équilibre & une hématocrite plus élevée, mais une
augmentation trop importante (>60%) de la masse des
globules rouges peut nuire a la livraison d’oxygene
tissulaire 3 cause d’une viscosité sanguine augmentée.'3
Un déficit en fer chez ces enfants va aussi modifier
sérieusement la viscosité du sang puisque, contrairement
aux érythrocytes normaux biconcaves, les globules rouges
-déficients en fer sont des microsphéres relativement
rigides, qui résistent a la déformation dans la microcircula-
tion et donc augmentent ainsi la viscosité sanguine.'*

A la différence de la population adulte chez laquelle

I’érythrocytose ne semble pas étre un facteur important
d’embolisation, méme si I’hématocrite est supérieure
65%," les thromboses cérébrales et rénales apparaissent
chez les nourrisons et les enfants cyanosés porteurs
d’hématocrites élevées de fagon similaire, surtout s’ils
deviennent déshydratés.'® Les patients qui ont eu des
épisodes thrombotiques dans le passé devraient avoir une
évaluation neurologique avant la chirurgie pour
documenter complétement |’ état des déficits neurologiques
existants. Les patients polycythémiques ont besoin d’une
hydratation veineuse 2 partir du début du jefine préopéra-
toire, jusqu’a ce que I’hydratation orale soit reprise dans la
période postopératoire.

Certaines coagulopathies peuvent se manifester chez les
patients cyanosés.!”"'® Méme si les mécanismes responsa-
bles pour ces problémes hémorragiques demeurent mal
définis, la sévérité de la diathése hémorragique ne semble
pas reliée au degré d’érythrocytose, surtout chez les
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patients avec des hématocrites au-dela de 65%.'° On
retrouvera des anomalies du temps de prothrombine et du
temps de thromboplastine partiel chez les patients avec des
hématocrites au-delad de 55%, simplement & cause de
I’érythrocytose. 11 faut dés lors ajuster la quantité d’anti-
coagulants dans les tubes de prélevements sanguins. Il peut
y avoir une thrombocytopénie, et 'on a rapporté des
déficits spécifiques de plusieurs facteurs de coagulation,
tels le fibrinogene. 18-20

La phlébotomie préopératoire sans remplacement
adéquat du volume demeure possiblement dangereuse.
Cependant, des enfants dont les hématocrites dépassent
60% pourront tirer un certain bénéfice de 1’érythropoiése,
s’il y a remplacement adéquat de volume, puisque cette
procédure diminuera les risques de thrombose et de
saignement. Lorsqu’il y a déficit de facteurs, le remplace-
ment de volume devrait se faire & partir de plasma frais
congelé.!?

Circulation sanguine pulmonaire excessive

Une circulation pulmonaire excessive aura des effets
autant cardiaques que pulmonaire. Le débit cardiaque
augmenté nécessaire au maintien d’une circulation systé-
mique normale occasionnera une surcharge de volume sur
le ventricule droit, ce qui diminue la réserve cardiaque.
L’augmentation de pression et de débit dans I'artére
pulmonaire a de nombreux effets sur la ventilation.
L’augmentation de débit peut dilater les vaisseaux pulmo-
naires, et amener une obstruction des voies aériennes,
petites et grandes. L’augmentation du retour veineux
pulmonaire peut accroitre la pression et le volume de
I’oreillette gauche. L’oreillette gauche dilatée peut obs-
truer la bronche souche gauche; I'augmentation de
pression dans !’oreillette gauche peut amener une conges-
tion veineuse pulmonaire avec accumulation d’eau intersti-
tielle et alvéolaire.?' Ceci se reflétera en une diminution de
la compliance pulmonaire, avec comme conséquence une
augmentation du travail respiratoire, de la tachypnée, et
des sibilences.??

Avec le temps, I’augmentation de la pression et du débit
sanguin pulmonaire produiront une maladie vasculaire
occlusive pulmonaire. La vitesse de développement de
cette entitée dépend du degré d’augmentation du débit et
de la pression et aussi de facteurs génétiques. La réversi-
bilité de I’anomalie va dépendre de 1’étendue des change-
ments pathologiques au moment ot le débit et la pression
pulmonaire sont ramenés 1 la normale.?

Dysfonction ventriculaire

L’insuffisance cardiaque congestive survient a cause d’une
augmentation de pression ou d’une surcharge de volume
au coeur. La réserve cardiovasculaire est diminuée et il y
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a souvent congestion pulmonaire, ce qui augmente le
travail respiratoire. Puisque cette augmentation de travail
accroit les besoins caloriques tout en rendant 1’alimen-
tation difficile, les patients ont souvent des troubles de
croissance. Le stress surajouté de 1’anesthésie et de la
chirurgie peut étre suffisant pour produire une décompen-
sation cardiaque. La dysfonction ventriculaire est réver-
sible de fagon variable et dépend de la possibilité de
corriger I’anomalie et aussi de la durée de la dysfonction
ventriculaire.?*

Dysrythmies

Les dysrythmies présentes chez les patients avec MCC
peuvent étre d’origine congénitale ou iatrogénique ou
encore résulter de la maladie elle-méme.> Ces dys-
rythmies peuvent limiter la réserve cardiovasculaire et
augmenter le risque périopératoire. Les causes iatrogéni-
ques présentes dans la période périopératoire sont nom-
breuses et peuvent dies a I’agent anesthésique ou 2 la
médication cardiaque administrée sur une base chronique.
Ces patients peuvent consommer une médication anti-
arythmique ou faire preuve d’anomalies électrolytiques a
cause de leur régime thérapeutique. Les patients avec bloc
de conduction congénital iatrogénique peuvent déja étre
porteurs d’un pacemaker permanent ou encore bénéficier
de Pinsertion d’un pacemaker temporaire pendant la
période pf’:riopératoire.26

Obstruction a I’éjection ventriculaire gauche

Les patients avec obstruction a 1’éjection ventriculaire
gauche (Tableau IV) peuvent se présenter avec une
histoire de syncope, de fatigue, ou de dysrythmies avec ou
sans douleur thoracique.”” Une évaluation plus poussée
peut mettre en évidence une hypertrophie ventriculaire ou
de I’ischémie. Ces patients ont une réserve ventriculaire
gauche diminuée et peuvent présenter des risques de
fibrillation ventriculaire 3 cause de I’équilibre précaire
entre la demande et I’apport d’oxygéne.”® La conduite
thérapeutique vise a maintenir la pression de perfusion
coronaire et la contractilité du ventricule. Des vasopres-
seurs et des inotropes peuvent étre nécessaires.

Obstruction a l’éjection ventriculaire droite

L’obstruction a I’éjection ventriculaire droite peut se
produire & de muitiples niveaux (Tableau IV). Les patients
avec cefte anomalie-peuvent avoir un ventricule droit
hypertendu, hypertrophié et sujet 3 I'ischémie.?’ La
présence d’une anomalie intra-cardiaque peut servir de
soupape lorsque la pression du c6té droit dépasse la
pression du c6té gauche comme la chose se produit chez
les patients avec syndrome d’Eisenmenger.?> Le but de la
thérapie est de maintenir la perfusion coronaire et I’ino-

TABLEAU IV  Obstruction a I'éjection ventriculaire droite et gauche

Gauche Droite

Interruption de I’arc aortique
Coarctation de I’aorte

Sténose de I'artére pulmonaire

Maladie vasculaire occlusive
pulmonaire

Sténose pulmonaire (sous valvulaire,
valvulaire, supravalvulaire)

Sténose aortique (sous
valvulaire, valvulaire,
supravalvulaire)

Sténose et atrésie mitrale

Syndrome du coeur gauche
hypoplasique

Tétralogie de Fallot
Atrésie pulmonaire

tropie du ventricule droit. La réduction de la post-charge
ventriculaire peut étre bénéfique. L'hypertension pulmo-
naire chez les patients avec maladie vasculaire occlusive
représente une situation 2 haut risque.>>?° Ces patients sont
sujets & des augmentations aigués et subites de la rési-
stance vasculaire pulmonaire, ce qui peut amener une
défaillance ventriculaire droite aigué.?’ La conduite 2 tenir
en présence de résistance vasculaire pulmonaire élevée est
soulignée dans le Tableau III.

Ischémie du myocarde
L’étiologie de I’ischémie du myocarde chez les enfants
avec maladies cardiaques congénitales est d’origine
multiple.”® Comme chez les adultes, I’athérosclérose chez
les enfants peut se produire dans plusieurs situations:
dans certaines anomalies congénitales du métabolisme des
lipides®® et la progérie’'>* ou aprés la transplantation
cardiaque.®> De fagon générale cependant, I'ischémie du
myocarde va se produire autant chez les enfants avec
anomalie de perfusion (e.g., syndrome du coeur gauche
hypoplasique), avec diminution de perfusion et de débit
coronarien, et chez ceux qui ont des anomalies s’accom-
pagnant d”hypoxémie chronique (Iésions cyanogénes).3*>’
L’aboutissement final, comme chez adultes, consiste en un
déséquilibre entre I’apport et la demande d’oxygene.®
L’ischémie ventriculaire droite isolée se produit plus
souvent chez les enfants & cause de la haute fréquence
d’anomalies cardiaques droites. Le traitement du ven-
tricule gauche ischémique en défaillance est semblable a
ce qui se passe chez I’adulte, et consiste en une réduction
de la post-charge et un support inotropique. Lorsque 1'on
traite une ischémie ventriculaire droite isolée, il faut
inclure assez tot dans le traitement des moyens d’aug-
menter la pression de perfusion coronaire avec des vaso-
presseurs et une optimalisation de la précharge.?

Réponse au stress
Chez les patients cyanosés, le mélange de sang intracar-
diaque ou le shunt dissocient la circulation droite et
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gauche, ce qui rend le couplage dynamique des échanges
gazeux pulmonaires et cellulaires inefficaces ou impossi-
bles. Ces patients font montre d’une adaptation lente au
changement du taux de métabolisme, qui impose une
dépendance anormale sur le métabolisme non-oxy-
datif 4% 11 n’est pas surprenant dés lors que les patients
cyanosés ont tendance a développer une acidose autant
respiratoire que métabolique en réponse au stress périopér-
atoire, ce qui peut amener une prolongation de I’adaptation
a, ou de récupération d’un niveau méme faible de stress
périopératoire.* ™3

Conduite de I’anesthésie

Prémédication

On a recommandé la prémédication chez les enfants avec
MCC pour minimiser 1’anxiété due a la séparation des
parents, de telle sorte que le patient sera calme et en
sédation a l'arrivée en salle d’opération. La demande
d’oxygene est ainsi réduite mais pas suffisamment pour
causer de ’hypoventilation. Ce contrdle est particuliere-
ment important chez les enfants cyanosés puisqu’une
augmentation de I’anxiété peut produire une désaturation
importante. Méme si la prémédication chez les enfants
avec MCC est considérée sécuritaire,*** chez certains
patients lourdement prémédiqués avec MCC cyanogene on
a démontré des diminutions importantes de saturation
artérielle lorsque les enfants demeurent non stimulés,*
possiblement a cause d’une réponse respiratoire diminuée
al’hypoxie.*® En conséquence, ces patients demandent une
surveillance attentive et une oxygénation supplémentaire
lorsqu’on leur donne une prémédication lourde.**

Monitoring

L’emplacement des conduits de mesures de pression
artérielle pourra étre influencé par la chirurgie antérieure.
La pression artérielle chez les enfants qui ont déja subi une
procédure de Blalock-Taussig ou une chirurgie de
coarctation de 1’aorte ne devrait pas étre mesurée du c6té
ipsilatéral & la chirurgie a cause d’une distorsion possible
de ’artére sous-claviere. De méme, chez les enfants qui
ont déja subi une chirurgie pour coarctation, la lecture
distale de la pression artérielle peut sous-estimer la valeur
obtenue au-dessus du site de chirurgie, si une sténose
résiduelle et un gradient persistent.

Le protocole de base de surveillance de ces patients est
celui prescrit par la Société Canadienne des Anesthésis-
tes.*’ La lecture de I’oxymétrie digitale chez les enfants
peut étre inexacte lorsqu’ils sont porteurs de MCC cyano-
gene.*3* Chez les patients avec saturation en hémoglobine
inférieure a 80%, plusieurs modeles d’oxymeétres suresti-
ment et d’autres sous-estiment la valeur réelle de la
saturation artérielle en oxygene.*®* Ces effets vont
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dépendre du modele d’oxymétre digital. Le type d’hémo-
globine présente chez le patient va aussi modifier la
précision de I’oxymetre digital. Chez les nouveau-nés et
les nourrissons, la présence d’hémoglobine foetale amene
une surestimation de la valeur réelle de la saturation
artérielle de I’hémoglobine en oxygene.

La mesure de la PCO, en fin d’expiration donne un
estimé précis de la pression partielle en. CO, artériel
(PaCO,) chez les enfants avec MCC non cyanogéne, mais
va sous-estimer de fagon significative la PaCO, chez les
enfants avec MCC cyanogéne. 5!

Techniques anesthésiques

Méme si la plupart des enfants avec MCC tolérent une
anesthésie bien conduite, la capacité a tolérer les stress
périopératoires associés  une chirurgie et une anesthésie
majeure est réduite.

Aucune technique particuliére ne peut étre recom-
mandée chez les enfants avec MCC. Des études ont
montré qu’une anesthésie régionale ou générale bien
menée peut étre utilisée en sécurité chez tout patient avec
MCC.575233 1a technique doit étre adaptée a chaque
patient et doit tenir compte de la diminution de la réserve

~ cardiovasculaire et aussi des problémes potentiels.

Conclusion

La conduite de 1’anesthésie sera sécuritaire chez la plupart
des enfants avec maladie cardiaque congénitale si 1’on
comprend bien la physiopathologie de leurs lésions et les
implications anesthésiques inhérentes.> Cependant, des
revues récentes de lamorbidité liée a1’ anesthésie montrent
une incidence élevée des complications reliées a I’anes-
thésie chez les enfants avec maladie cardiaque congé-
nitale.%”’
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