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Anaesthetic manage- 
ment of the child with 
congenital heart disease 
for non-cardiac surgery Frederick A. Burrows MI) FaCPC 

The incidence of congenital heart disease (CHD) in North 
America remains constant at 8 per 1000 live births. 1-3 
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. 4 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. 4 

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 a rule, 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 .5 However, the following conditions should arouse 
concern in a preoperative setting: pulmonary arterial 
hypertension, severe aortic valvular or subvalvular 

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. 6'7 

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 I Efficacy of repairs for congenital heart disease 

True correction* Correctiont Palliationr 

Patient ductus 
arteriosus 

Atrial septal defect 

Coarctation of Conduits 
the aorta 

Transposition of Transplantation 
the great arteries 

Ventricular sep ta l  Pulmonary atresia 
defect 

Tetralogy of Fallot Fontan operation 
Valvular stenosis 
Atrio-ventricular 

septal defects 

*Results in normal life expectancy and normal cardiovascular reserve 
and requires no further medical or surgical treatment. 
"l'Results 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. In: 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. 8 

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 

TABLE II Indices of critical impairment in congenital heart disease 

Chronic hypoxaemia (arterial saturation <75%) 
Pulmonary to systemic blood flow ratio >2:1 
Left or fight 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. In: Stoelting RK (Ed.). Advances in Anesthesia. 
Chicago: Year Book Publishers 1991; 91-113.) 

TABLE III Suggested management of severe hypoxaemia 

Reduce pulmonary Increase systemic Reduce oxygen 
vascular resistance vascular resistance consumption 

100% o x y g e n  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. In: 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. 9,~0- 

Bacterial endocardiai 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.t L~2 

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. 9 

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.'3 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. ~4 

Unlike the adult patient in whom erythrocytosis does not 
appear to be a risk factor for stroke, even when the haema- 
tocrit is >65%, ~5 renal and cerebral thrombosis do occur in 
cyanotic infants and young children with equally elevated 
haematocrits, particularly if they become dehydrated, m6 
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.~7'~ 
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%.'3 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.~g-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.~3 

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 flov~ 
have several effects on ventilation. The increase in pul- 

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. 2m This condition may manifest as 
decreased pulmonary compliance, resulting in increased 
work of breathing, tachypnoea and wheezing. 22 

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. 23 

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. 24 

A rrhythmias 
Arrhythmias present in patients with CHD can be of con- 
genital or iatrogenic origin or may result from the disease 
process itself. 25'2~ Such arrhythmias may limit cardio- 
vascular reserve and increase perioperative risk. Iatro- 
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. 26 

Left ventricular ouO'low obstruction 
Patients with left ventricular outflow obstruction (Table 
IV) may present with a history of syncope, fatigue, or 
dysrhythmias or chest pain or bothY 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 

Aortic stenosis (subvalvular, 
valvular, supravalvular) 

Mitral stenosis and atresia 
Hypoplastic left heart syndrome 

Pulmonary artery stenosis 
Pulmonary vascular occlusive 

disease 
Pulmonary stenosis (valvular, 

subvalvular, supravalvular) 
Tetralogy of Fallot 
Pulmonary atresia 

supply-to-demand ratio. 2s 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 ventricular outflow obstruction may occur at multi- 
ple levels (Table IV). Patients with this defect may have a 
hypertensive, hypertrophied right ventricle that is subject 
to ischaemia. 27 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. 23 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. 23'29 These patients are subject to 
sudden, acute elevations in pulmonary vascular resistance, 
which can result in acute right ventricular failure. 29 

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. 2s As in 
adults, atherosclerosis in children may occur in several 
situations: in certain congenital disorders of lipid metab- 
olism 3~ and progeria 31'32 or after cardiac transplantation. 33 
In general, however, myocardial ischaemia occurs both in 
children with hypoperfused lesions (e.g., hypoplastic left 
heart syndrome), with decreased coronary peffusion and 
flow, and in those with defects with chronic hypoxaemia 
(cyanotic lesions). 34-37 The end result, as in adults, is an 
imbalance in oxygen supply and demand. 38 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 

increasing corOnary perfusion pressure with va'sopressors 
and optimization of preload. 2a 

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 
metabolismfl "4~ 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 
s t ress .  41-43 

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, '~'4s 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. 46 Consequently, these patients require close 
monitoring and supplemental oxygen when heavy 
premedication is administered: 4 

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. 47 Potential 
inaccuracies are associated with the use of pulse oximeters 
in children with cyanotic CHD.  4s'49 For patients with 
haemoglobin saturations <80%, many pulse oximeters 
overestimate whereas others underestimate arterial oxygen 
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saturation. 48'49 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 2 provides an accurate estimate of arterial 
CO 2 partial pressure (PaCO2) in acyanotic children with 
CHD, but has significantly underestimated PaCO 2 in 
children with cyanotic CHD. 5~ 

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. 6'7'52'53 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, s However, recent 
reviews of anaesthetic morbidity reveal a high incidence 
of anaesthetic-related adverse events in children with 
congenital heart disease. 6'7 
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Conduite de l'anesthrsie 
pour la chirurgie non- 
cardiaque chez 1' enfant 
porteur de maladie 
cardiaque congrnitale Frederick A. Burrows MD FRCPC 

L'incidence de maladie cardiaque congrnitale en Amr- 
rique du Nord demeure stable et de l'ordre de 8 pour 1 000 
naissances vivantes.l-3 Les progr~s r~cents du diagnostic 
et de la conduite chirurgicale, anesthrsique et mrdicale des 
enfants et des nouveau-nrs porteurs de maladies cardia- 
ques congrnita!es ont profondrment modifi6 la survie : un 
nombre croissant de ces enfants vont survivre jusqu'h 
l'adolescence et l'~ge adulte. 4 En Amrrique du Nord il y 
a actuellement au-delh d'un demi million de patients avec 
maladies cardiaques congrnitales qui ont atteint l'fige 
adulte; chaque annre il y a au moins 20 000 oprrations 
coeur ouvert pratiqures pour corriger ces dites malforma- 
tions. 4 

mesure que le taux de survie s'amrliore, plusieurs 
enfants avec malformations cardiaques congrnitales 
soumis ou non ~ une chirurgie correctrice ou palliative, 
auront ~t subir d' autres interventions sans relation avec leur 
maladie congrnitale. M~me si la conduite de l'anesth6sie 
est compliqure par la diversit6 des 16sions congrnitales, 
l'rvaluation de l'enfant avec maladie cardiaque congr- 
nitale (MCC) est la m~me, que la procrdure envisagre soit 
cardiaque ou non cardiaque. 

M~me si les interventions pour MCC amrliorent en 
g~nrral l 'rtat hrmodynamique du patient, l'anatomie et la 
physiologie cardiovasculaires redeviennent rarement 
compl~tement normales (Tableau I). Ceux soumis ant~- 
rieurement ~ une chirurgie palliative vont encore avoir 
des anomalies de la circulation, mais habituellement les 
consequences srv~res de la maladie cardiaque congrnitale 
(insuffisance cardiaque srv~re, hypoxrmie srv~re, poly- 
cythrmie et maladie vasculaire pulmonalre) ne cansent 
plus de probl~mes importants. Les patients qui ont brnr- 
fici6 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 strnoses et rrgurgitations valvulaires, et 
l'hypertension pulmonaire peuvent se drvelopper ou 
persister apr~s la correction chirurgicale de la MCC. La 
diffrrence principale entre les interventions cardiaques et 
non-cardiaques rrsident dans la difference dans le niveau 

de stress vrcu chez le patient. De plus, les chirurgiens 
impliqurs dans la chirurgie non-cardiaque ont souvent une 
faible comprrhension des 16sions de leur patient. 

De faqon grnrrale, les patients avec MCC qui vont bien 
cliniquement (i.e., ceux qui ont une bonne classe fonction- 
nelle, peu ou pas de mrdication, et sont sujets ~ des 
6valuations de routine) ne prrsenteront pas de difficultrs 
s'ils requi~rent de la chirurgie. 5 Cependant, les conditions 
suivantes devraient attirer l'attention lors de l'rvaluation 
prroprratoire : hypertension artrrielle pulmonaire, strnose 
aortique srv~re valvulaire ou sous-valvulaire, et trtralogie 
de Fallot non corrigre. L'on devra porter aussi attention 
aux histoires rrcentes d'insuffisance cardiaque congestive, 
de syncope rrcente inexpliqure, et d'intolrrance marqure 

l'exercice, puisque les erreurs de drpistage de patients 
haut risque, avec limitations cardiaques et pulmonaires 
fonctionnelles imposres par leur MCC, pourront conduire 

des probl~mes cardio-vasculaires 6vitables pendant la 
prdode prrioprratoire. 6'7 

Un aspect important de la conduite anesthrsique chez 
ces patients est l'rvaluation par un clinicien qualifir, avec 
une connaissance drtaillre des 16sions, du statut fonc- 
tionnel, et du stress prrioprratoire anticip6 chez chaque 
patient. 

Ce cours reverra la conduite prrioprratoire de l'enfant 
avec MCC oprrre ou non-oprrre, et s'intrressera ~ quel- 
ques uns des probl~mes physio-pathologiques associrs h la 
condition citre. 

l~valuation prrop~ratoire 
L'rvaluation pr6oprratoire des enfants avec MCC soumis 

une chirurgie non-cardiaque, devrait porter l'accent sur 
le drpistage de ceux qui sont ~ haut risque, h cause des 
limitations cardiaques et pulmonaires imposres par leur 
16sions cardiaques congrnitales (Tableau II). L'rvaluation 
prroprratoire devrait ~tre suffisamment complete pour 
donner h l'anesthrsiste un tableau clair de la pathophysio- 
logie de la 16sion cardiaque et de l'importance des procr- 
dures correctives ou palliatrices drj~ faites dans le passr. 
La consultation avec le cardiologue du patient peut 
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TABLEAU I Efficacit6 de la chirurgie corrective des malformations 
cardiaques congEnitales 

Correction vdritable* Correction~ Paliation~: 

Canal artEriel permeable Coarctation de l'aorte Transplantation 
Communication inter- Transposition des Conduit 

auriculaire gros vaisseaux 
Communication inter- AtrEsiepulmonaire 

ventriculaire 
T~tralogie de Fallot OpEration de Fontan 
StEnose valvulaire 
Anomalies de paroi 

auriculo-ventriculaire 

*Amine une espErance de vie normale, une reserve cardiovasculaire 
normale, ne demande pas d'autre traitement medical ou chirurgical. 
t"AmEliore I'espErance de vie ( # normale), avec limitation possible de 
la reserve cardiovasculaire, peut requErir un traitement medical et 
chirurgical subsequent. 
:~AmEliore l'espErance de vie sans la rendre normale et sans redonner 
une physiologic cardio-vasculaire normale. NEcessitera un traitement 
medical ou chirurgical subsequent. 
(Modifi6 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 II Indices d'atteinte critique dans la maladie cardiaque 
congEnitale 

Hypox~mie chronique (saturation artErielle < 75%) 
Rapport d~bit pulmonaire/systEmique > 2:1 
Gradient d'Ejection droit ou gauche > 50 mmHg 
REsistance vasculaire pulmonaire ~levEe 
Polycyth6mie (hEmatocrite >60%) 

(Modifi6 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 particularitEs propres de 
la maladie de la personne EvaluEe. 

L'histoire devrait porter l'accent sur l'Etat de la fonction 
cardio-respiratoire. On tentera d'identifier les sympt6mes 
suggestifs d'insuffisance cardiaque congestive, d'intolE- 
rance ~t l'activitE, de cyanose ou d'Episodes hyper-cyano- 
tiques. Une revue de la medication actuelle et antErieure 
pourra donner une idEe de l'Evolution de la maladie du 
patient. L'histoire chirurgicale, autant que cardiaque que 
non-cardiaque, devrait ~tre la source d'une information 
d'importance sur la tolerance du patient au stress pEriopE- 
ratoire, incluant celui directement reliE h l'anesthEsie. 

L'examen physique refl~tera l'Evolution de la maladie 
et identifiera les probl~mes associEs. I1 est important de 
savoir si l'enfant est actif et en pleine croissance ou s'il est 
fr~le et malade chronique. L'examen du syst~me respira- 
toire mettra en Evidence les signes de dEtresse respiratoire, 
d'infection ou d'anomalie associEe et informera sur la 
qualitE de la ventilation. 

L'importance de l'Evaluation par Epreuves de labo- 
ratoire dEpendra du type et de l'importance de la chirurgie 
envisagEe. On pourra Eviter les Epreuves de fonction 
respiratoire chez l'enfant avec t&ralogie de Fallot soumis 
~t une myringotomie sur une base ambulatoire, mais ces 
6preuves pourront &re tr~s utiles pour determiner les 
besoins de ventilation postopEratoire apr~s une fusion 
spinale postErieure. 8 

L'61ectrocardiogramme apportera de l'information sur 
la frEquence et le rythme cardiaque, l'hypertrophie ventri- 
culaire et l'ischEmie. Puisque les changements ~ I'ECG 
varient selon l'fige, il est prEfErable de faire Evaluer I'ECG 
par un cardiologue expEriment6. 

La disponibilitE rEcente de l'Evaluation par 6chocardio- 
graphic et cathEtErisme cardiaque, peut amener une 
information dEtaillEe sur le site et la sEvEritE de la lesion, 
sur la fonction ventriculaire, l'Etat de la vascularisation 
pulmonaire, et s'il y a hypertension pulmonaire, sur la 
rEponse de la vascularisation pulmonaire aux vasodilata- 
teurs pulmonaires tels l'oxyg~ne. 

Probl/~mes courants chez les patients avec MCC 
Les risques pEriop6ratoires peuvent ~tre rEduits souvent de 
fa~on significative, lorsque des probl~mes particuliers 
cette population sont identifies. Les maladies cardiaques 
congEnitales sont responsables d'un nombre limitE de 
probl~mes qui pourront rEduire la reserve cardio-pul- 
monaire. 9,~0 

Prophylaxie de l'endocardite bact~rienne 
La plupart des patients avec MCC risqueront de presenter 
une endocardite infectieuse et devraient recevoir une 
prophylaxie adequate, en fonction de la nature de l'inter- 
vention envisagEe, l 1,12 

Embolie paradoxale 
Les patients cyanotiques sont parficuli~rement susceptibles 
aux embolies paradoxales h cause du shunt veino-artEriel. 
Toutes les lignes intraveineuses devraient &re munies de 
filtres pour bulles d'air, et l 'on doit prendre des prEcau- 
tions supplEmentaires pour prEvenir les thrombo-embolies 
veineuses. 9 

Cyanose (hypoxdmie) 
La cyanose chez les patients avec MCC est due soit h une 
circulation pulmonaire insuffisante en presence d'un shunt 
intra-cardiaque (e.g., tEtralogie de Fallot) ou ~ un melange 
incomplet du sang artEriel et veineux (e.g., transposition 
des gros vaisseaux). La conduite ~ adopter en face d'une 
hypoxEmie dans la pEriode pEriopEratoire est rEsumEe dans 
le Tableau III. Le patient cyanosE aura des probl~mes 
relies ~ son adaptation ~ l'hypox6mie chronique. Cette 
adaptation inclut la polycythEmie, une nEovascularisation, 
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TABLEAU III Traitement sugg6r~ de I'hypox6mie s6v~re 

Diminuer la Augmenter la 
r~sistance r~sistance Diminuer la 
vasculaire vasculaire consommation 
pulmonaire syst#raique d' oxyg~ne 

Oxyg~ne 100% Ph~nylephrine S6dation 
l~change bilat6ral Compression manuelle Hypothermie mod6r~e 

de gaz abdominale de I'aorte (32-35* C) 
Hyperventilation Anesth~sie g~n~rale 
PEEP mod~r6 Paralysie musculaire 
Inotropes n6gatifs si 

6pisode de t6tralogie 

(Modifi6 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'oxyg~ne et la ventilation 
durant le stress. 

Lorsque la MCC s'associe ~t une hypox6mie, le niveau 
d'6rythropoi~tine augmente et il y a ~rythrocytose secon- 
daire. L'augmentation de la masse des 6rythrocytes peut 
compenser le d6ficit en oxyg6nation tissulaire et 6tablir un 
nouvel 6quilibre ~ une h6matocrite plus 61ev6e, mais une 
augmentation trop importante (>60%) de la masse des 
globules rouges peut nuire h la livraison d'oxyg~ne 
tissulaire/~ cause d'une viscosit6 sanguine augment6e) 3 
Un d6ficit en fer chez ces enfants va aussi modifier 
s6rieusement la viscosit6 du sang puisque, contralrew_ent 
aux 6rythrocytes normaux biconcaves, les globules rouges 
d6ficients en fer sont des microsph~res relativement 
rigides, qui r6sistent ~ la d6formation dans la microcircula- 
tion et donc augmentent ainsi la viscosit6 sanguine. 14 

A la diff6rence de la population adulte chez laquelle 
l'6rythrocytose ne semble pas 8tre un facteur important 
d'embolisation, m~me si l'h6matocrite est sup6rieure 
65%, 15 les thromboses c6r6brales et r6nales apparaissent 
chez les nourrisons et les enfants cyanos6s porteurs 
d'h6matocrites 61ev6es de fa~on similaire, surtout s'ils 
deviennent d6shydrat6s. ~6 Les patients qui ont eu des 
6pisodes thrombotiques dans le pass6 devraient avoir une 
6valuation neurologique avant la chirurgie pour 
documenter compl~tement l'6tat des d6ficits neurologiques 
existants. Les patients polycyth6miques ont besoin d'une 
hydratation veineuse ~t partir du d6but du jeOne pr6op6ra- 
toire, jusqu'~ ce que l'hydratation orale soit reprise dans la 
p6riode postop&atoire. 

Certaines coagulopathies peuvent se manifester chez les 
patients cyanos6s) 7'18 MSme si les m6canismes responsa- 
bles pour ces probl~mes h6morragiques demeurent mal 
d6finis, la s6v6rit6 de la diath~se h6morragique ne semble 
pas reli6e au degr6 d'6rythrocytose, surtout chez les 

patients avec des h6matocrites au-del/~ de 65%. 13 On 
retrouvera des anomalies du temps de prothrombine et du 
temps de thromboplastine partiel chez les patients avec des 
h6matocrites au-delh de 55%, simplement h cause de 
l'6rythrocytose. I1 faut d~s lors ajuster la quantit6 d'anti- 
coagulants dans les tubes de pr61~vements sanguins. I1 peut 
y avoir une thrombocytop6nie, et l 'on a rapport6 des 
d6ficits sp6cifiques de plusieurs facteurs de coagulation, 
tels le fibrinog~ne. 18-20 

La phl6botomie pr6op6ratoire sans remplacement 
ad6quat du volume demeure possiblement dangereuse. 
Cependant, des enfants dont les h6matocrites d6passent 
60% pourront tirer un certain b6n6fice de l'6rythropoi~se, 
s'il y a remplacement ad6quat de volume, puisque cette 
proc6dure diminuera les risques de thrombose et de 
saignement. Lorsqu'il y a d6ficit de facteurs, le remplace- 
ment de volume devrait se faire ~t partir de plasma frais 
congel6.13 

Circulation sanguine pulmonaire excessive 
Une circulation pulmonaire excessive aura des effets 
autant cardiaques que pulmonaire. Le d6bit cardiaque 
augment6 n6cessaire au maintien d'une circulation syst6- 
mique normale occasionnera une surcharge de volume sur 
le ventricule droit, ce qui diminue la r6serve cardiaque. 
L'augmentation de pression et de d6bit dans l'art~re 
pulmonaire a de nombreux effets sur la ventilation. 
L'augmentation de d6bit peut dilater les vaisseaux pulmo- 
naires, et amener une obstruction des voies a6riennes, 
petites et grandes. L'augmentation du retour veineux 
pulmonaire peut accroltre la pression et le volume de 
l'oreiUette gauche. L'oreillette gauche dilat6e peut obs- 
truer la bronche souche gauche; l'augmentation de 
pression dans l'oreillette gauche peut amener une conges- 
tion veineuse pulmonaire avec accumulation d'eau intersti- 
tielle et alv6olaire. 21 Ceci se refl&era en une diminution de 
la compliance pulmonaire, avec comme cons6quence une 
augmentation du travail respiratoire, de la tachypn6e, et 
des sibilences. 22 

Avec le temps, l'augmentation de la pression et du d6bit 
sanguin pulmonaire produiront une maladie vasculaire 
occlusive pulmonaire. La vitesse de d6veloppement de 
cette entit6e d6pend du degr6 d'augmentation du d6bit et 
de la pression et aussi de facteurs g6n6tiques. La r6versi- 
bilit6 de l'anomalie va d6pendre de l'6tendue des change- 
ments pathologiques au moment oh le d6bit et la pression 
pulmonaire sont ramen6s ~ la normale. 23 

Dysfonction ventriculaire 
L'insuffisance cardiaque congestive survient h cause d'une 
augmentation de pression ou d'une surcharge de volume 
au coeur. La r6serve cardiovasculaire est diminu6e et il y 
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a souvent congestion pulmonaire, ce qui augmente le 
travail respiratoire. Puisque cette augmentation de travail 
accrolt les besoins caloriques tout en rendant l'alimen- 
tation difficile, les patients ont souvent des troubles de 
croissance. Le stress surajout6 de l'anesth6sie et de la 
chirurgie peut ~tre suffisant pour produire une d6compen- 
sation cardiaque. La dysfonction ventriculaire est r6ver- 
sible de fa~on variable et d6pend de la possibilit6 de 
corriger l'anomalie et aussi de la dur6e de la dysfonction 
ventriculaire. 24 

Dysrythmies 
Les dysrythmies pr6sentes chez les patients avec MCC 
peuvent 6tre d'origine cong6nitale ou iatrog6nique ou 
encore r6sulter de la maladie elle-mSme. 25'26 Ces dys- 
rythmies peuvent limiter la r6serve cardiovasculaire et 
augmenter le risque p6riop6ratoire. Les causes iatrog6ni- 
ques pr6sentes dans la p6riode p6riop6ratoire sont nom- 
breuses et peuvent does h l'agent anesth6sique ou h la 
m6dication cardiaque administr6e sur une base chronique. 
Ces patients peuvent consommer une m6dication anti- 
arythmique ou faire preuve d'anomalies 61ectrolytiques 
cause de leur r6gime th6rapeutique. Les patients avec bloc 
de conduction cong6nital iatrog6nique peuvent d6j~ ~tre 
porteurs d'un pacemaker permanent ou encore b6n6ficier 
de l'insertion d'un pacemaker temporaire pendant la 
p~riode p~riop6ratoire. 26 

Obstruction ~ l'~jection ventriculaire gauche 
Les patients avec obstruction h l'6jection ventriculaire 
gauche (Tableau IV) peuvent se pr6senter avec une 
histoire de syncope, de fatigue, ou de dysrythmies avec ou 
sans douleur thoracique. 27 Une 6valuation plus pouss6e 
peut mettre en 6vidence une hypertrophic ventriculaire ou 
de l'isch6mie. Ces patients ont une r6serve ventriculaire 
gauche diminu6e et peuvent pr6senter des risques de 
fibrillation ventriculaire ~t cause de l'6quilibre pr6caire 
entre la demande et l'apport d'oxyg6ne. 2s La conduite 
th6rapeutique vise h maintenir la pression de perfusion 
coronaire et la contractilit6 du ventricule. Des vasopres- 
seurs et des inotropes peuvent ~tre n6cessaires. 

Obstruction ~ l'djection ventriculaire droite 
L'obstruction ~ l'6jection ventriculaire droite peut se 
produire ~t de multiples niveaux (Tableau IV). Les patients 
avec cette anomalie peuvent avoir un ventricule droit 
hypertendu, hypertrophi6 et sujet ~ l'isch6mie. 27 La 
pr6sence d'une anomalie intra-cardiaque peut servir de 
soupape lorsque la pression du c6t6 droit d6passe la 
pression du c6t6 gauche comme la chose se produit chez 
les patients avec syndrome d'Eisenmenger. 23 Le but de la 
th6rapie est de maintenir la perfusion coronaire et l'ino- 

TABLEAU IV Obstruction ~ l'6jection ventriculaire droite et gauche 

Gauche Droite 

Interruption de l'arc aortique 
Coarctation de l'aorte 

St6nose aortique (sous 
valvulaire, valvulaire, 
supravalvulaire) 

St~nose et atr~sie mitrale 
Syndrome du coeur gauche 

hypoplasique 

St6nose de I'art~re pulmonaire 
Maladie vasculaire occlusive 

pulmonaire 
St6nose pulmonaire (sous valvulaire, 

valvulaire, supravalvulaire) 

T6tralogie de Fallot 
Atr6sie pulmonaire 

tropic du ventficule droit. La r6duction de la post-charge 
ventriculaire peut ~tre b6n6fique. L'hypertension pulmo- 
naire chez les patients avec maladie vasculaire occlusive 
repr6sente une situation ~ haut risque. 23'29 Ces patients sont 
sujets h des augmentations aigu~s et subites de la r6si- 
stance vasculaire pulmonaire, ce qui peut amener une 
d6faillance ventriculaire droite aigu~. 29 La conduite h tenir 
en pr6sence de r6sistance vasculaire pulmonaire 61ev6e est 
soulign6e dans le Tableau III. 

lschdmie du myocarde 
L'6tiologie de l'isch6mie du myocarde chez les enfants 
avec maladies cardiaques congfnitales est d'origine 
multiple. 28 Comme chez les adultes, l'ath6roscl6rose chez 
les enfants peut se produire dans plusieurs situations: 
dans certaines anomalies cong6nitales du m6tabolisme des 
lipides 3~ et la prog6rie 31'32 ou apr~s la transplantation 
cardiaque. 33 De fagon g6n6rale cependant, l'isch6mie 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 d6bit 
coronarien, et chez ceux qui ont des anomalies s'accom- 
pagnant d' hypox6mie chronique (16sions cyanog~nes).34"37 
L' aboutissement final, comme chez adultes, consiste en un 
d6s6quilibre entre l'apport et la demande d'oxyg~ne. 38 

L'isch6mie ventriculaire droite isol6e se produit plus 
souvent chez les enfants ~ cause de la haute fr6quence 
d'anomalies cardiaques droites. Le traitement du ven- 
tricule gauche isch6mique en d6faillance est semblable ~t 
ce qui se passe chez l'adulte, et consiste en une r6duction 
de la post-charge et un support inotropique. Lorsque l'on 
traite une isch6mie ventriculaire droite isol6e, il faut 
inclure assez t6t dans le traitement des moyens d'aug- 
menter la pression de perfusion coronaire avec des vaso- 
presseurs et une optimalisation de la pr6charge. 28 

R~ponse au stress 
Chez les patients cyanos6s, le m61ange de sang intracar- 
diaque ou le shunt dissocient la circulation droite et 
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gauche, ce qui rend le couplage dynamique des 6changes 
gazeux pulmonaires et cellulaires inefficaces ou impossi- 
bles. Ces patients font montre d'une adaptation lente au 
changement du taux de mEtabolisme, qui impose une 
dependance anormale sur le mEtabolisme non-oxy- 
datif. 39'4~ I1 n'est pas surprenant des lors que les patients 
cyanosEs ont tendance/t dEvelopper une acidose autant 
respiratoire que mEtabolique en rdponse au stress pEriopEr- 
atoire, ce qui peut amener une prolongation de 1' adaptation 
~, ou de rEcupEration d'un niveau mSme faible de stress 
pEriopEratoire.4~-43 

Conduite de I'anesth~sie 

Prdmddication 
On a recommandE la prEmEdication chez les enfants avec 
MCC pour minimiser l'anxiEtE due ~ la separation des 
parents, de telle sorte que le patient sera calme et en 
sedation ~ l'arrivEe en salle d'opEration. La demande 
d'oxyg~ne est ainsi rEduite mais pas suffisamment pour 
causer de l'hypoventilation. Ce contr61e est particuliEre- 
ment important chez les enfants cyanosEs puisqu'une 
augmentation de l'anxiEtE peut produire une dEsaturation 
importante. MSme si la prEmEdication chez les enfants 
avec MCC est considErEe sEcuritaire, 44'45 chez certains 
patients lourdement prEmEdiquEs avec MCC cyanog~ne on 
a dEmontrE des diminutions importantes de saturation 
artErielle lorsque les enfants demeurent non stimulEs, a4 
possiblement h cause d'une rEponse respiratoire diminuEe 
~t l'hypoxie. 46 En consequence, ces patients demandent une 
surveillance attentive et une oxygenation suppldmentaire 
lorsqu'on leur donne une prEmEdication lourde. 44 

Monitoring 
L'emplacement des conduits de mesures de pression 
artErielle pourra ~tre influence par la chirurgie antErieure. 
La pression artdrielle chez les enfants qui ont dEj~ subi une 
procedure de Blalock-Taussig ou une chirurgie de 
coarctation de l'aorte ne devrait pas &re mesurEe du c6t6 
ipsilat&al/t la chirurgie h cause d'une distorsion possible 
de l'artEre sous-claviEre. De mSme, chez les enfants qui 
ont dEj~ subi une chirurgie pour coarctation, la lecture 
distale de la pression artErielle peut sous-estimer la valeur 
obtenue au-dessus du site de chirurgie, si une stEnose 
rEsiduelle et un gradient persistent. 

Le protocole de base de surveillance de ces patients est 
celui prescrit par la SociEt6 Canadienne des AnesthEsis- 
tes. 47 La lecture de l'oxymEtrie digitale chez les enfants 
peut &re inexacte lorsqu'ils sont porteurs de MCC cyano- 
gEne. 48'49 Chez les patients avec saturation en hEmoglobine 
infErieure ~ 80%, plusieurs modEles d'oxym~tres suresti- 
ment et d'autres sous-estiment la valeur rEelle de la 
saturation art6rielle en oxygEne. 48'49 Ces effets vont 
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dEpendre du module d'oxymEtre digital. Le type d'hEmo- 
globine prEsente chez le patient va aussi modifier la 
precision de l'oxymEtre digital. Chez les nouveau-nEs et 
les nourrissons, la presence d'hEmoglobine foetale amEne 
une surestimation de la valeur rEelle de la saturation 
artEdelle de l'hEmoglobine en oxygEne. 

La mesure de la PCO 2 en fin d'expiration donne un 
estimE precis de la pression partielle en  CO 2 artEriel 
(PaCO2) chez les enfants avec MCC non cyanog~ne, mais 
va sous-estimer de far significative la PaCO 2 chez les 
enfants avec MCC cyanog~ne. 5~ 

Techniques anesthdsiques 
M8me si la plupart des enfants avec MCC tolErent une 
anesthEsie bien conduite, la capacitE ~ tolErer les stress 
pEriopEratoires associEs ~ une chirurgie et une anesthEsie 
majeure est rEduite. 

Aucune technique particuli~re ne peut 8tre recom- 
mandEe chez les enfants avec MCC. Des Etudes ont 
montrE qu'une anesthEsie rEgionale ou g6nErale bien 
menEe peut 8tre utilisde en sEcuritE chez tout patient avec 
M C C .  6'7'52'53 La technique doit ~tre adaptEe ~ chaque 
patient et doit tenir compte de la diminution de la reserve 
cardiovasculaire et aussi des probl~mes potentiels. 

Conclusion 
La conduite de l'anesthEsie sera sEcuritaire chez la plupart 
des enfants avec maladie cardiaque congEnitale si l 'on 
comprend bien la physiopathologie de leurs lesions et les 
implications anesthEsiques inhErentes. 5 Cependant, des 
revues rEcentes de la morbiditE liEe h 1' anesthEsie montrent 
une incidence 6levEe des complications reliEes ~ l'anes- 
thEsie chez les enfants avec maladie cardiaque congE- 
nitale. 6,7 
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