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Professeurs Honoraires

CHAP Huques
GUIRAUD-CHAUMEIL Bernard
LAZORTHES Yves

PUEL Pierre

ROUGE Daniel

VINEL Jean-Pierre

ABBAL Michel

ADER Jean-Louis
ADOUE Daniel
ARBUS Louis

ARLET Philippe
ARLET-SUAU Elisabeth
ARNE Jean-Louis
BARRET André
BARTHE Philippe
BAYARD Francis
BLANCHER Antoine
BOCCALON Henri
BONAFE Jean-Louis
BONEU Bernard
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me MARTY Nicole
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MONROZIES Xavier
MOSCOVICI Jacaues
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ROLLAND Michel
ROQUES-LATRILLE Christian
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SALVADOR Michel
SALVAYRE Robert
SARRAMON Jean-Pierre
SERRE Guy

SIMON Jacaues

SUC Jean-Michel
THOUVENOT Jean-Paul
TREMOULET Michel
VALDIGUIE Pierre
VAYSSE Philippe
VINEL Jean-Pierre
VIRENQUE Christian
VOIGT Jean-Jacques
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M. ACAR Philippe

M. ACCADBLED Franck (C.E)
M. ALRIC Laurent (C.E)

M. AMAR Jacques

Mme ANDRIEU Sandrine

M. ARBUS Christophe

M. ARNAL Jean-Frangois (C.E)
M. ATTAL Michel (C.E)

M. AVET-LOISEAU Hervé

M. BERRY Antoine

Mme BERRY Isabelle (C.E)
BIRMES Philippe
BONNEVILLE Fabrice
BOSSAVY Jean-Pierre (C.E)
BRASSAT David
BROUCHET Laurent
BROUSSET Pierre (C.E)

M. BUJAN Louis (C. E)

Mme BURA-RIVIERE Alessandra (C.E)
M. BUREAU Christophe

M. BUSCAIL Louis (C.E)

M. CALVAS Patrick (C.E)

M. CANTAGREL Alain (C.E)

M. CARRERE Nicolas

M. CARRIE Didier (C.E)

M. CHAIX Yves

Mme CHARPENTIER Sandrine
M. CHAUFOUR Xavier

M. CHAUVEAU Dominique

M. CHAYNES Patrick

M. CHIRON Philippe (C.E)

M. CHOLLET Frangois (C.E)

M. CONSTANTIN Arnaud

M. COURBON Frédéric

Mme COURTADE SAIDI Monique (C.E)
DAMBRIN Camille

DE BOISSEZON Xavier
DEGUINE Olivier (C.E)
DELABESSE Eric
DELOBEL Pierre

DELORD Jean-Pierre (C.E)
DIDIER Alain (C.E)
DUCOMMUN Bernard

Mme DULY-BOUHANICK Béatrice (C.E)
M. ELBAZ Meyer

M. FERRIERES Jean (C.E)

M. FOURCADE Olivier

M. FOURNIE Pierre

M. GALINIER Michel (C.E)

M. GAME Xavier

Mme GARDETTE Virginie

M. GEERAERTS Thomas

Mme GOMEZ-BROUCHET Anne-Muriel
M. GOURDY Pierre (C.E)

M. GROLLEAU RAQUX Jean-Louis (C.E)
Mme GUIMBAUD Rosine

Mme HANAIRE Héléne (C.E)
M. HUYGHE Eric

M. IZOPET Jacques (C.E)

M. KAMAR Nassim (C.E)
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P.U. Médecine générale
M. OUSTRIC Stéphane (C.E)
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Département Médecine Maieutique et Paramédicaux

P.U. -P.H.
Classe Exceptionnelle et 1ére classe

Pédiatrie

Chirurgie Infantile

Médecine Interne
Thérapeutique

Epidémiologie, Santé publique
Psychiatrie

Physiologie

Hématologie

Hématologie, transfusion
Parasitologie

Biophysique

Psychiatrie

Radiologie

Chirurgie Vasculaire
Neurologie

Chirurgie thoracique et cardio-vascul
Anatomie pathologique
Urologie-Andrologie

Médecine Vasculaire
Hépato-Gastro-Entérologie
Hépato-Gastro-Entérologie
Génétique

Rhumatologie

Chirurgie Générale
Cardiologie

Pédiatrie

Médecine d'urgence

Chirurgie Vasculaire
Néphrologie

Anatomie

Chir. Orthopédique et Traumatologie
Neurologie

Rhumatologie

Biophysique

Histologie Embryologie

Chir. Thoracique et Cardiovasculaire
Médecine Physique et Réadapt Fonct.
Oto-rhino-laryngologie
Hématologie

Maladies Infectieuses
Cancérologie

Pneumologie

Cancérologie

Thérapeutique

Cardiologie

Epidémiologie, Santé Publique
Anesthésiologie
Ophtalmologie

Cardiologie

Urologie

Epidémiologie, Santé publique
Anesthésiologie et réanimation
Anatomie Pathologique
Endocrinologie

Chirurgie plastique
Cancérologie

Endocrinologie

Urologie
Bactériologie-Virologie
Néphrologie

Mme LAMANT Laurence (C.E)
M. LANGIN Dominique (C.E)
Mme LAPRIE Anne

LARRUE Vincent

LAUQUE Dominique (C.E)
LAUWERS Frédéric
LEOBON Bertrand

LEVADE Thierry (C.E)
LIBLAU Roland (C.E)
MALAVAUD Bernard
MANSAT Pierre

MARQUE Philippe (C.E)
MAS Emmanuel

MAURY Jean-Philippe (C.E)
Mme MAZEREEUW Juliette

M. MAZIERES Julien (C.E)

M. MINVILLE Vincent

M. MOLINIER Laurent (C.E)

M. MONTASTRUC Jean-Louis (C.E)
Mme MOYAL Elisabeth (C.E)

M. MUSCARI Fabrice

Mme NOURHASHEMI Fatemeh (C.E)
OLIVOT Jean-Marc
OSWALD Eric (C.E)
PARIENTE Jérémie

PAUL Carle (C.E)

PAYOUX Pierre (C.E)
PAYRASTRE Bernard (C.E)
PERON Jean-Marie (C.E)

M. RASCOL Olivier (C.E)

Mme RAUZY Odile

. RAYNAUD Jean-Philippe (C.E)
. RECHER Christian(C.E)

. RITZ Patrick (C.E)

. ROLLAND Yves (C.E)

. RONCALLI Jéréme

. ROUGE Daniel (C.E)

. ROUSSEAU Hervé (C.E)

. ROUX Franck-Emmanuel

. SAILLER Laurent (C.E)

. SALES DE GAUZY Jéréme (C.E)
. SALLES Jean-Pierre (C.E)
M. SANS Nicolas

M. SCHMITT Laurent (C.E)
Mme SELVES Janick (C.E)

M. SENARD Jean-Michel (C.E)
M. SERRANO Elie (C.E)

M. SIZUN Jacques (C.E)

M. SOL Jean-Christophe

Mme SOTO-MARTIN Maria-Eugénia
M. SOULAT Jean-Marc

M. SOULIE Michel (C.E)

M. SUC Bertrand

Mme TAUBER Marie-Thérése (C.E)
M. TELMON Norbert (C.E)

Mme TREMOLLIERES Florence
Mme URO-COSTE Emmanuelle (C.E)
M. VAYSSIERE Christophe (C.E)
M. VELLAS Bruno (C.E)

M. VERGEZ Sébastien
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Anatomie Pathologique
Nutrition

Radiothérapie
Neurologie

Médecine d'Urgence
Chirurgie maxillo-faciale

Chirurgie Thoracique et Cardio-vasculaire

Biochimie

Immunologie

Urologie

Chirurgie Orthopédique
Médecine Physique et Réadaptation
Pédiatrie

Cardiologie

Dermatologie

Pneumologie
Anesthésiologie Réanimation
Epidémiologie, Santé Publique
Pharmacologie
Cancérologie

Chirurgie Digestive
Gériatrie

Neurologie
Bactériologie-Virologie
Neurologie

Dermatologie

Biophysique

Hématologie
Hépato-Gastro-Entérologie
Pharmacologie

Médecine Interne
Psychiatrie Infantile
Hématologie

Nutrition

Gériatrie

Cardiologie

Médecine Légale
Radiologie

Neurochirurgie

Médecine Interne
Chirurgie Infantile
Pédiatrie

Radiologie

Psychiatrie

Anatomie et cytologie pathologiques
Pharmacologie
Oto-rhino-laryngologie
Pédiatrie

Neurochirurgie

Gériatrie et biologie du vieillissement
Médecine du Travail
Urologie

Chirurgie Digestive
Pédiatrie

Médecine Légale

Biologie du développement
Anatomie Pathologique
Gynécologie Obstétrique
Gériatrie
Oto-rhino-laryngologie
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P.U. - P.H.
2eme classe

M. ABBO Olivier

M. AUSSEIL Jéréme

Mme BONGARD Vanina

M. BONNEVIALLE Nicolas

M. BOUNES Vincent

Mme BOURNET Barbara

Mme CASPER Charlotte

M. CAVAIGNAC Etienne

M. CHAPUT Benoit

M. COGNARD Christophe
Mme CORRE Jill

Mme DALENC Florence

M. DE BONNECAZE Guillaume
M. DECRAMER Stéphane

M. EDOUARD Thomas

M. FAGUER Stanislas

Mme FARUCH BILFELD Marie
FRANCHITTO Nicolas
GARRIDO-STOWHAS Ignacio
GUIBERT Nicolas
GUILLEMINAULT Laurent
HERIN Fabrice

LAIREZ Olivier

LAROCHE Michel

Mme LAURENT Camille

M. LE CAIGNEC Cédric

M. LEANDRI Roger

M. LOPEZ Raphael

M. MARCHEIX Bertrand

M. MARTIN-BLONDEL Guillaume
Mme MARTINEZ Alejandra

M. MARX Mathieu

M. MEYER Nicolas

M. PAGES Jean-Christophe
Mme PASQUET Marléne

M. PORTIER Guillaume

M. PUGNET Grégory

M. REINA Nicolas

M. RENAUDINEAU Yves

Mme RUYSSEN-WITRAND Adeline
Mme SAVAGNER Frédérique
M. SAVALL Frédéric

M. SILVA SIFONTES Stein

M. SOLER Vincent

Mme SOMMET Agnés

M. TACK Ivan

Mme VAYSSE Charlotte

Mme VEZZOSI Delphine

M. YRONDI Antoine

M. YSEBAERT Loic
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P.U. Médecine générale
M. MESTHE Pierre
Mme ROUGE-BUGAT Marie-Eve

Chirurgie infantile

Biochimie et biologie moléculaire
Epidémiologie, Santé publique
Chirurgie orthopédique et traumatologique
Médecine d'urgence
Gastro-entérologie

Pédiatrie

Chirurgie orthopédique et traumatologie
Chirurgie plastique

Radiologie

Hématologie

Cancérologie

Anatomie

Pédiatrie

Pédiatrie

Néphrologie

Radiologie et imagerie médicale
Addictologie

Chirurgie Plastique

Pneumologie

Pneumologie

Médecine et santé au travail
Biophysique et médecine nucléaire
Rhumatologie

Anatomie Pathologique

Génétique

Biologie du dével. et de la reproduction
Anatomie

Chirurgie thoracique et cardiovasculaire
Maladies infectieuses, maladies tropicales
Gynécologie

Oto-rhino-laryngologie

Dermatologie

Biologie cellulaire

Pédiatrie

Chirurgie Digestive

Médecine interne

Chirurgie orthopédique et traumatologique
Immunologie

Rhumatologie

Biochimie et biologie moléculaire
Médecine légale

Réanimation

Ophtalmologie

Pharmacologie

Physiologie

Cancérologie

Endocrinologie

Psychiatrie

Hématologie

Professeurs Associés

Professeur Associé de Médecine Générale
M. ABITTEBOUL Yves

Mme BOURGEOIS Odile

M. BOYER Pierre

M. CHICOULAA Bruno

Mme IRI-DELAHAYE Motoko

M. PIPONNIER David

M. POUTRAIN Jean-Christophe

M. STILLMUNKES André

Professeur Associé de Bactériologie-Hygiéne
Mme MALAVAUD Sandra



Mme ABRAVANEL Florence
M. APOIL Pol Andre

Mme ARNAUD Catherine
Mme AUSSEIL-TRUDEL Stéphanie
Mme BASSET Céline

Mme BELLIERES-FABRE Julie
Mme BERTOLI Sarah

M. BIETH Eric

Mme BREHIN Camille

M. BUSCAIL Etienne

Mme CAMARE Caroline

M. CAMBUS Jean-Pierre
Mme CANTERO Anne-Valérie
Mme CARFAGNA Luana
Mme CASPAR BAUGUIL Sylvie
Mme CASSAGNE Myriam
Mme CASSAING Sophie
Mme CASSOL Emmanuelle
Mme CHANTALAT Elodie

M. CHASSAING Nicolas

M. CLAVEL Cyril

Mme COLOMBAT Magali

M. CONGY Nicolas

Mme COURBON Christine

M. CUROT Jonathan

Mme DAMASE Christine

Mme DE GLISEZENSKY Isabelle
M. DEDOUIT Fabrice

M. DEGBOE Yannick

M. DELMAS Clément

M. DELPLA Pierre-André

M. DESPAS Fabien

M. DUBOIS Damien

Mme ESQUIROL Yolande
Mme EVRARD Solene

Mme FILLAUX Judith

Mme FLOCH Pauline

Mme GALINIER Anne

Mme GALLINI Adeline

M. GANTET Pierre

M. GASQ David

M. GATIMEL Nicolas

M.C.U. Médecine générale
M. BISMUTH Michel

M. BRILLAC Thierry

Mme DUPOUY Julie

M. ESCOURROU Emile

M.C.A. Médecine Générale
M. BIREBENT Jordan

Mme BOUSSIER Nathalie
Mme FREYENS Anne

Mme LATROUS Leila

Mme PUECH Marielle
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Département Médecine Maieutique et Paramédicaux

Bactériologie Virologie Hygiéne
Immunologie

Epidémiologie

Biochimie

Cytologie et histologie
Néphrologie

Hématologie, transfusion
Génétique

Pneumologie

Chirurgie viscérale et digestive
Biochimie et biologie moléculaire
Hématologie

Biochimie

Pédiatrie

Nutrition

Ophtalmologie

Parasitologie

Biophysique

Anatomie

Génétique

Biologie Cellulaire

Anatomie et cytologie pathologiques
Immunologie

Pharmacologie

Neurologie

Pharmacologie

Physiologie

Médecine Légale
Rhumatologie

Cardiologie

Médecine Légale
Pharmacologie

Bactériologie Virologie Hygiéne
Médecine du travail

Histologie, embryologie et cytologie
Parasitologie
Bactériologie-Virologie
Nutrition

Epidémiologie

Biophysique

Physiologie

Médecine de la reproduction

MCU - PH

Mme GENNERO Isabelle
Mme GENOUX Annelise
Mme GRARE Marion

M. GUERBY Paul

Mme GUILBEAU-FRUGIER Céline
Mme GUYONNET Sophie
M. HAMDI Safouane

Mme HITZEL Anne

Mme INGUENEAU Cécile
M. IRIART Xavier

Mme JONCA Nathalie

M. KIRZIN Sylvain

Mme LAPEYRE-MESTRE Maryse
M. LEPAGE Benoit

M. LHERMUSIER Thibault
M. LHOMME Sébastien
Mme MASSIP Clémence
Mme MAUPAS SCHWALM Frangoise
Mme MONTASTIER Emilie
M. MONTASTRUC Frangois
Mme MOREAU Jessika
Mme MOREAU Marion

M. MOULIS Guillaume

Mme NASR Nathalie

Mme NOGUEIRA M.L.

Mme PERROT Aurore

M. PILLARD Fabien

Mme PLAISANCIE Julie
Mme PUISSANT Bénédicte
Mme QUELVEN Isabelle
Mme RAYMOND Stéphanie
M. REVET Alexis

M. RIMAILHO Jacques
Mme SABOURDY Frédérique
Mme SAUNE Karine

Mme SIEGFRIED Aurore

M. TAFANI Jean-André

M. TREINER Emmanuel
Mme VALLET Marion

M. VERGEZ Frangois

Mme VIJA Lavinia

Maitres de Conférence Associés

Biochimie

Biochimie et biologie moléculaire
Bactériologie Virologie Hygiéne
Gynécologie-Obstétrique
Anatomie Pathologique

Nutrition

Biochimie

Biophysique

Biochimie

Parasitologie et mycologie

Biologie cellulaire

Chirurgie générale

Pharmacologie

Biostatistiques et Informatique médicale
Cardiologie

Bactériologie-virologie
Bactériologie-virologie

Biochimie

Nutrition

Pharmacologie

Biologie du dév. Et de la reproduction
Physiologie

Médecine interne

Neurologie

Biologie Cellulaire

Hématologie

Physiologie

Génétique

Immunologie

Biophysique et médecine nucléaire
Bactériologie Virologie Hygiéne
Pédo-psychiatrie

Anatomie et Chirurgie Générale
Biochimie

Bactériologie Virologie

Anatomie et cytologie pathologiques
Biophysique

Immunologie

Physiologie

Hématologie

Biophysique et médecine nucléaire



SERMENT D’HIPPOCRATE
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Au moment d’étre admis a exercer la médecine, je promets et je jure d’étre fidéle aux lois de
I’honneur et de la probité. Mon premier souci sera de rétablir, de préserver ou de promouvoir
la santé dans tous ses ¢léments, physiques et mentaux, individuels et sociaux.

Je respecterai toutes les personnes, leur autonomie et leur volonté, sans aucune discrimination
selon leur état ou leurs convictions.

Jinterviendrai pour les protéger si elles sont affaiblies, vulnérables ou menacées dans leur
intégrité ou leur dignité. Méme sous la contrainte, je ne ferai pas usage de mes connaissances
contre les lois de I’humanité.

J’informerai les patients des décisions envisagées, de leurs raisons et de leurs conséquences.
Je ne tromperai jamais leur confiance et n’exploiterai pas le pouvoir hérité des circonstances
pour forcer les consciences. Je donnerai mes soins a l’indigent et & quiconque me les
demandera.

Je ne me laisserai pas influencer par la soif du gain ou la recherche de la gloire.

Admis dans I’intimité des personnes, je tairai les secrets qui me seront confiés. Recu a
I’intérieur des maisons, je respecterai les secrets des foyers et ma conduite ne servira pas a
corrompre les meceurs. Je ferai tout pour soulager les souffrances.

Je ne prolongerai pas abusivement les agonies. Je ne provoquerai jamais la mort délibérément.
Je préserverai l’indépendance nécessaire a [’accomplissement de ma mission. Je
n’entreprendrai rien qui dépasse mes compétences.
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RESUME

Contexte : Les données sur le choc cardiogénique (CC) chez les adultes ayant une cardiopathie
congénitale (ACC) sont rares. Nous avons cherché a décrire le CC dans I'ACC dans un registre
national de CC.

Méthodes : A partir du registre multicentrique FRENSHOCK (n= 772 CC, 49 centres francais
réalisé entre avril et octobre 2016), les CC chez les ACC ont été comparés a ceux les non-ACC.
Le critére de jugement principal était composite associant la mortalité toutes causes confondues,
le recours a un dispositif d'assistance ventriculaire chronique (VAD) ou la transplantation
cardiaque a 1 an.

Résultats : Sur les 772 patients, 7 (1 %) étaient atteints d'ACC. Les patients ACC étaient plus
jeunes (54 vs 66 ans), avec moins de facteurs de risque cardiovasculaire, tels que I'hypertension
(14,2 vs 47,5 %) et le diabete (14,3 vs 36,1 %), et pas de cardiopathie ischémique (0 vs 61,5
%). Le cathétérisme cardiaque droit (57,1 vs 15,4 %), la mise en place d’un stimulateur
cardiaque (28,6 vs 4,6 %) ou d’un DAI (28,6 vs 4,8 %) étaient plus fréquemment réalisés chez
les patients du groupe ACC, tandis que I’assistance circulatoire temporaire (0 vs 7,2 %) et la
ventilation mécanique invasive (14,3 contre 38,1 %) étaient moins susceptibles d'étre utilisées
chez les ACC. A 1 an, le critére composite de jugement est survenu chez 85,7 % des patients
du groupe ACC et 52,2 % des non ACC (p = 0,127). Bien que la mortalité a 1 an soit similaire
(45,4 vs 42,9 % respectivement pour les patients ACC et non-ACC, p = 1), la VAD (14,3 vs
5,4 %, p = 0,325) et la transplantation cardiaque (28,6 vs 5,2 %, p = 0,05) semblaient plus
fréquentes dans le groupe ACC.

Conclusion : Les patients avec ACC représente moins de 1% des CC dans une population non

sélectionnée. Malgré un age plus jeune et moins de comorbidités le pronostic reste sévere et
similaire aux autres patients.
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ABSTRACT

Background: Data on cardiogenic shock (CS) in adults with congenital heart disease (ACHD)
are scarce. We sought to describe CS in ACHD in a nationwide CS registry.

Methods: From the multicentric FRENSHOCK registry (n= 772 CS from 49 French centers
between April and October 2016), ACHD CS were compared with non-ACHD ones. The
primary outcome was defined by all-cause mortality, chronic ventricular assist device (VAD)
or heart transplantation at 1-year.

Results: Out of the 772 patients, 7 (1%) were ACHD. ACHD patients were younger (54 vs 66
years old), with less cardiovascular risk factors, such as hypertension (14.2 vs 47.5 %) and
diabetes (14.3 vs 36.1 %), and no ischemic cardiopathy (0 vs 61.5 %). Right heart
catheterization (57.1 vs 15.4%), pacemaker (28.6 vs 4.6%) and ICD (28.6 vs 4.8%) were more
frequently indicated in the ACHD CS management compared to non-ACHD CS, whereas
temporary MCS (0 vs 7.2%) and invasive mechanical ventilation (14.3 vs 38.1%) were less
likely used in ACHD. At 1-year, primary outcome occurred in 85.7 % ACHD and 52.2 % non
ACHD (p = 0.127). Although 1-year mortality was similar (45.4 vs 42.9% respectively for
ACHD and non-ACHD patients, p =1), VAD (143 vs 5.4%, p = 0.325), and heart
transplantation (28.6 vs 5.2%, p = 0.05) seemed more frequent in ACHD group.

Conclusion: CS in ACHD is rare accounting for only 1% of an unselected CS population.
Despite a younger age and less comorbidities its prognosis remains severe and similar to others
patients.

Cardiogenic shock in adults with congenital heart disease: Insights from the
FRENSHOCK registry

Cardiogenic shock if at least 1 hemodynamiccriteria + 1
V left and/or right overload criteria and 1 organ

malperfusion criteria

49 centers

. Congenital heart disease = 1% of unselected CS’ patients in
772 patients

the largest European CS registry.

CS presentation and in-hospital management

» Similar presentation despite lower age (53.9 vs 65.8 yo), less comorbidities and more
cardiac history

* Less invasive management = less temporary MCS (0 vs 7.2%) and less mechanical ventilation
(14.3 vs 38.1%)

* More expert assessment with RHC (57.1 vs 15.4%)

Kaplan-Meier survival estimates

AN

K

CS prognosis

* Similarearly and long-term all-
cause mortalities (45.4 vs 42.9% at
1-year)

* More chronic VAD (5.4 vs 14.3% at
1-year)

¢ More heart transplantation (5.2 vs
18.6% at 1-year).

non ACHD

ACHD

0% 10% 20% 30% 40% 50% 60% 70% 80% 90%100%
P R S S R N

o 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 11 12
Months

Figure 1. Graphical Abstract CS, Cardiogenic Shock; MCS, mechanical circulatory support
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ABBREVIATIONS

ACC, Adultes Ayant une Cardiopathie Congénitale
ACM, assistance circulatoire mécanique ;

CC, Choc Cardiogénique

CHD, Cardiopathie congénitale

ECMO, circulation extracorporelle avec oxygénateur
FE, Fraction d’Ejection

HTA, Hypertension artérielle

HTAP, Hypertension Artérielle Pulmonaire

IC, Insuffisance Cardiaque

IDM, Infarctus du Myocarde

LVAD, Left Ventricule Assist Device

SCA, Syndrome Coronarien Aigiie

SRIS, syndrome de réponse inflammatoire et systémique
VD, Ventricule Droit

VG, Ventricule Gauche
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I- LE CHOC CARDIOGENIQUE
a) Epidémiologies
La fréquence du choc cardiogénique (CC) reste stable depuis une dizaine d’années. Ainsi le CC
représente 28,4% des étiologies de choc pris en charge en préhospitalier et 66% des chocs pris
en charge en unité de soins intensifs de cardiologie (1).

Il est responsable de 6 a 7% des admissions en soins intensifs de cardiologie (1) et de 8% de

celles en réanimation (2).

b) Principales étiologies

L’Infarctus du Myocarde (IDM) et ses complications restent la principale étiologie du CC
représentant environ 40 a 60% des cas. Néanmoins, il apparait que les étiologies non-
ischémiques sont désormais devenues majoritaires méme si elles restent probablement encore

sous-estimées (3).

¢) Physiopathologies

Le CC est une hypoperfusion systémique avec hypoxie tissulaire secondaire a une chute du
débit cardiaque initialement sans hypovolémie ni vasoplégie le différenciant des autres types
de choc. Cette chute du débit cardiaque est secondaire a plusieurs déterminants associés qui se
conjuguent et s’auto-aggravent (Figure 1): une dysfonction systolique, une dysfonction
diastolique, un syndrome de réponse inflammatoire et systémique (SIRS) et une congestion
(Figure 1). I1 est important de souligner I’implication du SIRS (4), retrouvé chez plus de 25%
des patients en CC dés les premicres heures et se majorant parallélement a la persistance de
I’hypoperfusion d’organes notamment.

Tous ces facteurs concourent conjointement a une auto-aggravation de la situation par
inadéquation entre demande et apports en oxygene au niveau du myocarde, mais également au
niveau des différents organes (reins, foie, cerveau, systéme digestif) aboutissant a un tableau de

défaillance multiviscérale puis au déces (5).
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@ction myoca@

/ [Systolique] [Diastolique | \\A

|| Index Cardiaque | 1 PtdVG 1 PVC
Congestion Congestion
pulmonaire périphérique
| Perfusion systémique — Malperfusion
Et coronaire Tet Hyppoxémie

\ / tissulaire
Ischémie - Lésions /

Myocardiques et Organes périphériques

Figure 1: Mécanismes physiopathologiques impliqués dans la constitution, I’entretien et
Paggravation du choc cardiogénique (exemple du choc cardiogénique ischémique). (6)En
Jjaune les thérapeutiques classiques et leurs niveaux d’action.

02, oxygenothérapie ; PtdVG, pression télédiastolique du ventricule gauche ; PVC, pression veineuse centrale ;
SRIS, syndrome de réponse inflammatoire et systémique

d) Evolution de la Définition

La société européenne de cardiologie (ESC) définie le CC comme un syndrome di a un
dysfonctionnement cardiaque primaire entrainant un débit cardiaque inadéquat aboutissant a
une hypoperfusion tissulaire diffuse pouvant entrainer une défaillance multiviscérale et le déces
(7).

Les criteres classiques utilisés pour définir le choc cardiogénique chez I’Homme associent la
triade suivante : (1) une hypotension artérielle systolique < 90mmHg ou la nécessité de
traitements vasopresseurs/inotropes pour maintenir cette pression artérielle systolique (PAS),
(2) une congestion pulmonaire ou une élévation des pressions intra-ventriculaires gauches et
(3) une hypoperfusion d’organe clinique et/ou biologique.

Il convient de noter que I’hypoperfusion n’est pas toujours accompagnée d’hypotension, car
elle semble étre préservée par une vasoconstriction compensatoire (avec/sans agents

vasopresseurs), mais au prix d’une altération de la perfusion tissulaire (8) (9).

Il n’existe toujours pas a ce jour de définition consensuelle précise du choc cardiogénique. La
Table 1 présente les différentes définitions utilisées jusqu’a récemment dans les
recommandations européennes et américaines et dans les études randomisées réalisées dans le

CC (IABPSHOCK2 (10) et CULPRITSHOCK (11)).
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SHOCK IABP-SHOCK I CULPRIT-SHOCK ESC heart failure guidelines

1- PAS < 90mmHg ou besoin 1- PAS < 90mmHg ou besoin d'amines|1- Revascularisation urgente PAS < 90mmHg malgré une volémie
d'amines pour obtenirune PAS >90 |pour obtenir une PAS >90 mmHg programmée adéquate avecsignes de
mmHg malperfusion cliniques ou
biologiques

2- Hypoperfusion d'organe (oligurie |2- Congestion pulmonaire clinique |2- Statut coronaire pluritronculaire  |Malperfusion clinique: extrémités
< 30ml/h ou extrémités froides et FC (Iésion >70% d'au moins deux froides, confusion, vertiges et/ou
>60/min) vaisseaux >ou =2mm) avec |ésion pression pulsée pincée

culprit

3- Critere hémodynamique: IC < ou = |2- Hypoperfusion d'organe avecau |3- PAS < 90mmHg ou besoin d'amines|Malperfusion biologique: acidose

2,2l/min/m2 et PCP >ou =15mmHg |moins un critére: trouble de la pour obtenir une PAS >90 mmHg métabolique, élévation du lactate
conscience, oligurie <30ml/h, et/ou élévation de la créatinine
extrémités froides et/ou lactate >2
mmol/L

4- Congestion pulmonaire clinique

5- Hypoperfusion d'organe avec au
moins un critére: trouble de la
conscience, oligurie <30ml/h,
extrémités froides et/ou lactate > 2
mmol/L

Table 1: Principales définitions du choc cardiogénique utilisées dans des études cliniques
interventionnelles (6) (SHOCK (12) (13), IABP-SHOK 1I (10), CULPRIT-SHOCK (11)) et
recommandation du groupe insuffisance cardiaque de la société européenne de cardiologie

(14). ESC, European Society of Cardiology ; PAS, pression artérielle systolique ; PCP, pressions capillaires
pulmonaires

Dés lors, FRENSHOCK (15) est un registre prospectif multicentrique (49 centres) avec 772
patients inclus utilisant une nouvelle définition innovante du choc cardiogénique. Cette
définition nécessite la présence de 3 critéres (1) un critére de bas débit cardiaque défini sur la
PAS ou le débit cardiaque, (2) un critére de surcharge gauche et/ou droite et (3) un critéere
d’hypoperfusion comme décrit dans la Table 2.

Cette étude tire son originalité de l'inclusion de patients qui auraient normalement été exclus
des études précédentes en raison de critéres d'inclusion/exclusion restrictifs.

La définition du CC est pragmatique et pratique, basée sur des criteres simples disponibles au

lit du patient. Elle demeure facile a utiliser dans la pratique quotidienne.

Contrairement aux définitions précédentes, des approches paracliniques simples utilisées en
pratique quotidienne et non invasives pourraient étre utilisées pour définir le bas débit cardiaque
(échocardiographie) et les variables de surcharge (élévation des peptides natriurétiques,
échocardiographie, tomodensitométrie et/ou radiographie thoracique).

Les définitions classiques de CC ont été construites pour le CC survenant sur infarctus du
myocarde (IDM). Dans les définitions des études SHOCK et IABP SHOCK II (12) (10), les
patients devaient présenter des signes d'insuffisance cardiaque gauche, définis par des signes
cliniques (congestion pulmonaire) et/ou des signes hémodynamiques (élévation de la pression
capillaire pulmonaire > 15mmHg), limitant la définition du CC a I’origine ischémique

(défaillance principalement gauche).
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Ici, les inclusions n'ont pas été restreintes aux CC ischémiques ce qui a permis de répondre au
manque de données dans les CC non ischémiques.
De plus, la définition FRENSHOCK du CC permet d'inclure les patients avec un faible débit

cardiaque, une congestion et une mal perfusion, mais sans hypotension « stricte ».

Les données sur le diagnostic, 1'épidémiologie, les résultats et la prise en charge du CC sont
rares par rapport a d'autres types de choc. Grace a la base de données FRENSHOCK, nous
avons de nombreuses opportunités d'implémenter les connaissances sur le CC et notamment

certains sous-groupes de population mal étudiés jusqu’ici comme les ACC.

Définition du choc cardiogénique du registre FRENSHOCK
1- Critére de bas débit cardiaque
PAS < 90 mmHg ou nécessité d'avoir recours a des vasopresseurs/inotropes afin de mainten
IC < 2.2 L/min/m2 (par échocardiographie et/ou cathétérisme cardiaque droit)
2- Critere de surcharge cardiaque gauches et/ou droits
Cliniques (dyspnée, crépitants, turgescence jugulaire et/ou reflux hépato-jugulaire, oedémes)
Biologiques (Nt-proBNP > 900 pg/ml et/ou BNP > 400 pg/ml)
Radiologiques (surcharge sur RT ou TDM thoracique)
Echocardiographique (E/A > 2 si FEVG <45% ou E/Ea > 13 si FEVG normale; ou PAPs > 35mmHg, et/ou
temps de décélerration onde E < 150ms et ou Ap-Am> 30ms et/ou E/Vp= 2,5)
Evaluation hémodynamique invasive par cathétérisme droit (PCP > 15 mmHg et/ou PAPm > 25 mmHg)
3- Critére d'hyperfusion d'organe
Clinique (oligurie < 0.5ml/kg/h, confusion, froideur cutanée et des extrémités, marbrures)
Biologique (lactate > 2mmol/L, acidose métabolique, insuffisance hépatique et/ou rénale)

Afin d'étre considérés en choc cardiogénique, les patients doivent présenter au moins un élément de chacun
des 3 critéres bas débit cardiaque + surcharge droite et/ou gauche + hypoperfusion d'organes.

Table 2 : Définition FRENSHOCK du choc cardiogénique (6)(14). Afin d’étre considéré en
choc cardiogénique le patient devait présenter au moins un critére de chaque composante
(critére hémodynamique + critére de surcharge + hypoperfusion d’organe).

CI, index cardiaque ; LVEF, fraction d’éjection du ventricule gauche ; PAP, pression artérielle
pulmonaire ; PCWP, pression capillaire pulmonaire ; SBP, pression artérielle systolique

Plus récemment, la Société Américaine de Cardiologie Interventionnelle (SCAI) a proposé en
2019 (16) (17) une définition et une classification de la sévérité du choc cardiogénique en stade
« A : arisque », puis « B : CC débutant ou pré-choc », puis stade « C : CC classique » puis
« D : CC se détériorant » et enfin au stade « E : CC extréme » (Table 3). Cette classification

tient compte de la profondeur et de 1’évolution du CC mais également d’un élément majeur a

savoir la survenue d’un arrét cardiaque récupéré dans la prise en charge initiale.
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Mortalité a
Stade Terme Description Clinique Biologie Hémodynamique
court-terme
Chaud, bien perfusé Fonction rénale et | Normotendu, IC 22.5, PVC
A Arisque Pas de signe de CC - P o ! ! 0-3.6%
pas de signe IC droite lactate normaus <10, ScVO2 > 65%
Hypotension Chaud, bien perfusé Minime latération | PAS <90 ou PAM < 60; FC
B | Débutant e <l IS PR, | AL e % ' 0-33.9%
relative ou TJ, crépitants fonction rénale, >100, IC > 2.2,ScvV02 >
. . Lactate > 2,
Hypoperfusion Froiduer des L PAS < 90 ou PAM < 60 +
d trémitd b créatinine x 2 ou d t/ou ACM, IC <
organe extrémités, marbrures rogues et/ou
C Classique 5 .g ! " |baisse > 50% du DFG, e ! 12.4-53.9%
nécessitant une |surcharge gauche et/ou| , , . 2.2, PCP > 15, POD/PCP >
. . i i élévation des PN, i
intervention droite, confusion , X 0.8, PAPi<1.85, CPO <£0.6
cytolyse hépatique
Stade C mais , .
s'aggravant et sans | Stade C avec possible Stade C se Stade C nécessitant de
D Détérioration ggl p détériorant malgrés | multiples drogues et/ou | 24.0-66.9%
réponse au aggravation .
. L prise en charge ACM
traitement initial

Table 3 : Explication des possibles critéres cliniques, biologiques et hémodynamiques des
différents stades de la classification SCAI (6).

ACM, assistance circulatoire mécanique ; CC, choc cardiogénique ; CPO, cardiac power output ou puissance
cardiaque ; DEM, dissociation électromécanique ; ECMO, circulation extracorporelle avec oxygénateur ; IC,
index cardiaque ; PAM, pression artérielle moyenne ; PAPi, pulmonary artery pulsatility index ; PAS, pression
arterielle systolique ; PCP, pression capillaire pulmonaire ; TJ, turgescence jugulaire

e) Différentes présentations hémodynamiques et cliniques

Le CC dans sa forme classique dite « froide et humide » (Figure 3), associe un bas débit
cardiaque avec une ¢lévation des pressions de remplissage VG et des résistances vasculaires
systémiques (RVs) élevées (18) (ex : IDM antérieur étendu)

Mais le CC peut se présenter également sous une forme dite mixte ou s’associent un bas débit
cardiaque, des pressions de remplissage élevées et une vasoplégie du fait du SRIS important
présent d’emblée (cas des larges lyse cellulaires myocardiques par exemple) : forme dite
« chaude et humide ».

Enfin il existe une forme de choc cardiogénique dite « euvolémique » ou « froid et sec » qui
associe un bas débit cardiaque, des résistances vasculaires élevées mais une euvolémie et des
pressions ventriculaires normales ou basses (ex : insuffisants cardiaques chroniques sous
traitements diurétiques au long cours a 1’occasion de pertes hydriques importantes).

Le choc vasoplégique « chaud et sec » ne répond pas a la définition du choc cardiogénique,

néanmoins il comporte la notion de bas débit cardiaque.
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Congestion

Humide Sec
Choc Cardiogénique classique Choc euvolémique (IC bas,
Froid (IC bas, Pressions élevées, RVs Pressions basses, RVs normales
élevées) ou élevées)

Choc mixte (IC bas, Pressions
Chaud normales ou élevées, RVs
normales)

Choc vasoplégique (IC bas,
Pressions basses, RVs basses)

Circulation périphérique

Figure 3 : Différents profils hémodynamiques de choc cardiogénique qu’elle qu’en soit son
étiologie initiale (6).
IC, index cardiaque ; RVs, résistances vasculaires systémiques indexées

f) Score de risque
Deux classifications des patients en CC peuvent aider a stratifier le pronostic des patients afin
d’envisager un niveau de prise en charge adapté.
La classification INTERMACS a été¢ développée a partir du registre américain INTERMACS
(INTERagency registry for Mechanically Assisted Circulatory Support) des patients implantés
d’une assistance cardiaque chronique monoventriculaire gauche, monoventriculaire droite ou
biventriculaire/cceur artificiel total. Cette classification permet de mieux classifier les patients
insuffisants cardiaques en stades III et IV de la New York Heart Association (NYHA), de 1 a
7, afin de discuter les projets notamment de transplantation cardiaque ou d’assistance cardiaque
chronique (7able 4). Les stades 1 a 3 correspondent a de I’insuffisance cardiaque avancée au
stade de choc cardiogénique : stade 1 = patient en choc cardiogénique critique avec risque de
déces a tres court terme (quelques heures), stade 2 = patient s’aggravant sous traitements
vasopresseurs et/ou inotropes et stade 3 = patient stabilisé¢ mais dépendant des vasopresseurs
et/ou inotropes. Cette classification est associ¢e au pronostic dans le CC (19) mais surtout dans

I’IC avancée en général (20).
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Classification INTERMACS

Dégradation sous inotropes

Stable mais non sevrable des inotropes

Symptomes de repos a domicile sous traitement médical
maximal per os

Intolérance compléte a tout exercice

Limitation lors de tout exercice

Classe NYHA Ill avancée

Noun| A WN

Table 4: Classification INTERMACS des patients insuffisants cardiaques séveres (stade I11
et IV de la NYHA) (6) (20). Les stades 1 a 3 correspondants a des patients en choc
cardiogénique.

La classification SCAI décrite plus haut (Table 3) semble mieux corrélée au pronostic dans le
CC et facile a utiliser en pratique clinique avec une classification en stades de A a E en sachant
que le CC correspond au stades C, D et E. Le stade A étant les patients a risque de CC et le

stade B au pré-choc.

Parmi les CC non ischémiques, nous retrouvons les patients atteints de cardiopathie congénitale

représentée par les ACC.

21



II- LES CARDIOPATHIES CONGENITALES

a) Classification des Cardiopathies congénitales (CHD)

Les cardiopathies congénitales (CHD) peuvent étre classées en fonction de leur sévérité : de

simple, a modérée puis a complexe (table 1).

MILD:

Isolated congenital aortic valve disease and bicuspid aortic disease

Isolated congenital mitral valve disease (except parachute valve, cleft leaflet)

Mild isolated pulmonary stenosis (infundibular, valvular, supravatvular)

Isolated small ASD, VSD, or PDA

Repaired secundum ASD, sinus venosus defect, VSD, or PDA without residuae or sequellae, such as chamber enlargement, ventricular dysfunction,
or elevated PAP.

MODERATE: (Repaired or unrepaired where not specified; alphabetical order)

Anomalous pulmonary venous connection (partial or total)

Anomalous coronary artery arising from the PA

Anomalous coronary artery arising from the opposite sinus

Aortic stenosis - subvalvular or supravalvular

AVSD, partial or complete, including primum ASD (excluding pulmonary vascular disease)

ASD secundum, moderate or large unrepaired (excluding pulmonary vascular disease)

Coarctation of the aorta

Double chambered right ventricle

Ebstein anomaly

Marfan syndrome and related HTAD, Turner Syndrome

PDA, moderate or large unrepaired (excluding pulmonary vascular disease)

Peripheral pulmonary stenosis

Pulmonary stenosis (infundibular, vaivular, supravalvular), moderate or severe

Sinus of Valsalva aneurysm/fistula

Sinus venosus defect

Tetralogy of Faliot — repaired

Transposition of the great arteries after arterial switch operation

VSD with associated abnormalities (exciuding pulmonary vascular disease) and/or moderate or greater shunt.
SEVERE: (Repaired or unrepaired where not specified; alphabetical order)

Any CHD (repaired or unrepaired) associated with pulmonary vascular disease (including Eisenmenger syndrome)

Any cyanotic CHD (unoperated or palliated)

Double-outlet ventricle

Fontan circulation

Interrupted aortic arch

Pulmonary atresia (all forms)

Transposition of the great arteries (except for patients with arterial switch operation)

Univentricular heart (including double inlet left/right ventricle, tricuspid/mitral atresia, hypoplastic left heart syndrome, any other anatomic abnormality
with a functicnally single ventricle)

Truncus arteriosus

S ESC 2020

e Other complex abnormalities of AV and ventriculoarterial connection (i.e. crisscross heart. heterotaxy syndromes, ventricular inversion).

ASD = atrial septal defect; AV = atrioventricular; AVSD = atrioventricular septal defect: CHD = congenital heart disease; HTAD = heritable thoracic aortic dsease; LV = left
ventricle/ventricufar; PA = pulmonary artery; PAP = pulmonary artery pressure; PDA = patent ductus arteriosus; VSO = ventricular septal defect.

Table 1 : Classification des cardiopathies congénitales issue des recommandations ESC
2020 (21).

b) Epidémiologie de ’insuffisance cardiaque chez les ACC

L’incidence des CHD a la naissance est proche de 1%. Depuis les années 70, grace au progres
de la médecine, de la réanimation et de la prise en charge chirurgicale, la mortalité a diminué
de maniére importante. Ainsi, plus de 90% des patients qui naissent aujourd’hui avec une CHD
survivent jusqu’a 1’age adulte. Cependant, ils ne peuvent pas étre considérés comme guéris, et
leur prise en charge est un processus qui dure toute la vie (grossesse, complications comme

I’IC) (Figure 1).
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Congenital heart disease ~ A lifelong chronic condition
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operations and mterventlons

‘@

Emergency admissions

Hospitalisations

=
= ‘
@ ®
Pregnancy complications Exercise intolerance
Maternal mortality Depressive symptoms Endocarditis
Neonatal complications Reduced quality of life

o &
Hypertension l 9 \‘\

Lifelong medical therapy
L 3
Pv o
Sudden cardiac death

Arrhythmia L — 1 ]

fVVW‘/‘/ E Stroke
- Neurological
complications

Coronary complications k
Aortic syndrome =

Reduced life expectancy

©ESC-

Figure | Central illustration. Congenital heart disease is a lifelong chronic condition.
CHD = congenital heart disease; SCD = sudden cardiac death.

Figure 1 : Parcours et complications des CHD (21).

Depuis les années 2010, le nombre d’adulte dépasse celui des enfants ceci de maniére croissante
avec 2/3 d’adultes pour 1/3 d’enfants avec un nombre d’enfants qui reste stable. Il s’agit donc
d’une population en pleine expansion (22).

L’IC est une complication fréquente et grave pour les patients ACC. Il s’agit de la premiére
cause de déces (30% de déces) avec un age moyen de déces a 45 ans (23). L’incidence d’une
premiére décompensation cardiaque est de 1.2/1 000 patients-années et I’incidence globale est
prés de 20%. Le nombre d'hospitalisation ACC a progressé de 81.5 % entre 2003 et 2012, avec

comme cause la plus fréquente I’IC. La mortalité a 3 ans aprés une premiére hospitalisation
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pour IC (age médian de 46.7 ans) est de 35 % (23). Si I’on compare a la population générale, le
risque d’IC est multiplié¢ par 100 et méme par 300 pour les CHD complexes type Ventricule
Unique, Transposition des gros vaisseaux ou tétralogie de Fallot (24).

La distribution de 1'dge de déces est passée d'un modéle bimodal (avec un pic néonatal) & un
modele unimodal, se rapprochant davantage de la population générale. Avec la diminution de
la mortalité chez les jeunes, la population congénitale adulte augmente et vieillit. Le spectre des
maladies congénitales évolue vers des formes plus complexes, car méme les patients atteints de
CHD complexes deviennent adultes (25).

A noter que les patients ayant des ventricules uniques de type droits ou les VD systémiques ont

un risque significatif d'insuffisance cardiaque accompagnée d'une mortalité élevée (26).

L’IC est la premiére cause de mortalité chez ces patients. Dans le registre néerlandais Concor,
l'age prédisait la mortalité, tout comme le sexe, la complexit¢ de la CC et le nombre
d'interventions. Le nombre de complications (comme l'endocardite, les arythmies
supraventriculaires, les arythmies ventriculaires, les troubles de la conduction, l'infarctus du

myocarde et I'hypertension pulmonaire) prédisait a la fois I’'IC et la mortalité (27).

Les facteurs de risque indépendants de mortalité a trois ans apres la premiere admission pour
IC étaient le sexe masculin, l'implantation d'un stimulateur cardiaque, la durée de I'admission,

l'utilisation de médicaments non cardiaques et une créatinine sérique élevée (28).

¢) Définition et type d’IC chez ’ACC

La définition de I’IC est complexe, et ses types sont multiples chez les congénitaux car il existe
une grande diversit¢ anatomique et hémodynamique. L’IC est caractérisée par une triade
comprenant une anomalie cardiaque, une limitation de 1’exercice et une activation neuro-

hormonale (29).

Il existe différents types d’IC : tout d’abord, nous avons I’'IC systolique du ventricule sous

aortique

- Du ventricule systémique de type gauche qui est soit la conséquence d’une surcharge
en pression (exemples : Coarctation aortique, membrane sous Aortique...) soit d’une
surcharge en volume (exemples : shunt type CIV, Insuffisance Aortique...).

- Du ventricule systémique de type droit notamment dans la transposition des gros

vaisseaux avec chirurgie de Senning ou de Mustard et la double discordance.
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Puis, nous avons I’'IC systolique du ventricule sous pulmonaire qui est la conséquence d’une
surcharge en volume (exemples : insuffisance pulmonaire en post chirurgie de tétralogie de
Fallot, dans la maladie d’Ebstein, dans la communication inter atriale) ou d’une surcharge en
pression (exemples : obstacle voie droite notamment dans le tube VD-AP sténosé¢, HTAP).
Enfin, ’'IC systolique peut concerner un ventricule unique type gauche ou droit.

En parallele, il existe I'IC a FE préservée que le ventricule systémique soit un Ventricule

Gauche, Ventricule droit, ou un Ventricule Unique.

Remarque : 11 existe une entité a part enticére représentée par le failing FONTAN que nous ne

détaillerons pas.

d) Les mécanismes de I’IC chez ces patients

Les mécanismes sont donc multiples :

- Surcharge en volume due aux shunts gauches-droits et aux régurgitations valvulaires

- Surcharge en pression due aux Iésions valvulaires et autres obstructives

- Défaillance ventriculaire due a une dysfonction myocardique intrinséque

- HTAP associée a certaines cardiopathies congénitales, a une dysfonction ventriculaire
ou a une comorbidité comme I’apnée du sommeil.

- HTA compliquant une coarctation aortique réparée, une atteinte rénale, une HTA
essentielle

- Une coronaropathie en rapport avec la cardiopathie congénitale ou athéromateuse, ou
liée a une comorbidité comme le diabéte

- Cyanose

- Arythmie atriale
e) Diagnostic de I’'IC

Le 1% signe d’IC est souvent extracardiaque : tel que de I’arythmie auriculaire (notamment
dans le ventricule droit systémique), une mort subite (tel que dans la tétralogie de Fallot) ou des
diarrhées (notamment dans 1’entéropathie exsudative de la circulation de Fontan). Chez ces
patients, la capacité fonctionnelle est moindre avec un pic de VO2 max plus faible, cependant

avec moins de symptdmes. En effet, leur perception est différente.

Les causes de cette limitation fonctionnelle (figure 2) sont multiples et intriquées :
- Cause cardiologique : 1ésions résiduelles, maladie valvulaire, anomalies coronaires

générant une dysfonction cardiaque
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- Cause pulmonaire, squelettique, déconditionnement musculaire, anémie

sions Maladies
‘esm“g\\es valvulaires

Stimulation Meédicaments

Incompétence
chronotrope

Dysfonction
ventriculaire

Figure 2 : Causes multiples induisant une limitation fonctionnelle (intolérance a Ieffort).

Lors des premiers signes d’IC, il faut réaliser une évaluation anatomique et hémodynamique
droite et gauche compléte (par échocardiographie, IRM cardiaque, scanner cardiaque et/ou
cathétérisme cardiaque). Ceci va nous permettre de détecter des anomalies structurelles qui

peuvent étre réversibles.

Si I’insuffisance cardiaque est de novo, il convient d’exclure les arythmies (dont la fréquence
est importante) ou une HTAP. L’origine coronarienne, hypertensive ou infectieuse devra étre
recherchée. Il faut donc un centre avec une expertise en ACC, en IC ainsi qu’en imagerie

cardiaque (IRM).

Des recommandations ESC ont été publiées sur I'IC chronique avec des algorithmes
diagnostiques et thérapeutiques (figure 3) avec en son centre 1’imagerie cardiaque, la recherche
d’anomalie(s) significative (s), I’évaluation d’anomalie systolique, la mise en avant des
symptomes et la place des BNP/NT pro BNP et de la VO2. Ceci note I’importance d’un suivi
régulier (7)(21).
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Figure 3 : Algorithme diagnostique de I’IC chez les ACC (29).
f) Traitements de I’IC

Parfois, il est nécessaire de traiter une 1ésion résiduelle (Figure 3) pour prévenir I’'IC (comme
la revalvulation pulmonaire dans la tétralogie de Fallot, ou un stenting d’une circulation de

Fontan).

Concernant le traitement médical il n’existe pas de preuves robustes mais celui-ci se calque sur
traitement de I’IC acquise associant Inhibiteurs du SRA, béta bloquant, Antagonistes récepteurs
aux minéralocorticoides, association d’un inhibiteur de la néprilysine et d’un antagoniste des
récepteurs de I’angiotensine I, des diurétiques (et restriction sodée) en cas de signes congestifs.

Ceci est empirique.

La réhabilitation cardiorespiratoire a une place importante dans le traitement de I'IC et a
démontré un bénéfice sans complication, également pour les patients avec une cardiopathie
congénitale complexe. En effet, par exemple chez les patients porteurs d’un montage type
Fontan, ceci permet une augmentation de la masse musculaire, le volume d'éjection et le débit
cardiaque. Dans les Ventricule droit systémique, on note une amélioration significative de la

VO2max (7%) chez les patients apres 10 semaines de réentrainement physique.
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Concernant les médicaments et I’IC avec VD systémique, une méta analyse n’a pas montré
d’efficacit¢ des thérapeutiques médicamenteuses (que ce soit sur les volumes ventriculaires,

FE, VO2 max). Il n’existe pas d’effets secondaires majeurs (30).

Tout comme les traitements médicamenteux et la rééducation cardiaque, il existe une place

centrale de la prise en charge de toutes les comorbidités chez ces patients.

g) Assistance circulatoire

En cas d’IC réfractaire, il existe un possible recours aux assistances circulatoires mécaniques
(ACM) de longue durée chez ces patients. Ceci permet une meilleure qualité de vie, moins de
complications et une meilleure survie (Figure 4). Cette assistance peut étre mise en place en
« bridge to transplant » ou « destination therapy ». Néanmoins, ce sont des patients souvent
multi-opérés et par conséquent il y a une complexité chirurgicale. L’ assistance est réalisable
sur le VD systémique avec des spécificités du fait notamment des trabéculations et la position

des gros vaisseaux peut complexifier le geste opératoire.

h) Transplantation

Elle concernait 1,8 % des transplantations cardiaques totales entre 1992 et 2000, 2,7 % entre

2001 et 2005, et 3 % entre 2006 et 2011.

S’il existe une défaillance cardiopulmonaire réfractaire malgré un traitement optimal et associée
a un mauvais pronostic a long terme et a une mauvaise qualit¢ de vie, le recours a la
transplantation cardiaque est indiqué. Néanmoins le temps d’attente sur liste demeure plus long

avec un risque de déces sur liste d’origine cardiaque majoreé.

Avant la greffe, comme tous les patients, il faut une évaluation des résistances vasculaires

pulmonaires (RVP) par cathétérisme du fait du risque de défaillance VD du greffon.

Il existe des contraintes a la transplantation notamment dues au situs, a la position des gros
vaisseaux, aux chirurgies antérieures et aux collatérales notamment dans 1’atrésie pulmonaire a
septum ouvert ce qui complexifie la chirurgie. De plus, les Anticorps anti-HLA sont plus
fréquemment positifs du fait notamment des poly transfusions ou de grossesse. Il faut donc
discuter la désensibilisation. Il convient par ailleurs de rechercher une dénutrition, une

hépatopathie surtout chez les patients porteurs d’une dérivation cavo-pulmonaire type Fontan.

Les résultats en post opératoire immédiat sont plus mauvais du fait d’un risque hémorragique

accru (cyanose, Fontan, HTAP) et d’un risque infectieux. De plus du fait de la complexité
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technique il existe une augmentation du temps d’ischémie du patient. En revanche, au long
cours, jusqu’a 10 ans post transplantation, les résultats rejoignent ceux de la population générale

avec une meilleure survie a long terme. Par conséquent, la mortalité globale est similaire (31).
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PATIENT WITH ADULT CONGENITAL
HEART DISEASE (ACHD)
AND HEART FAILURE
o Cornplex anatomy Unique Prognostic
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United Network for Organ
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Givertz, M.M. et al. J Am Coll Cardiol. 2019;74(18):2295-312.

Figure 4 : Résumé des étapes de la prise en charge de I’IC chez les AC. (32).
i) IC aigue

Van De Bruaene et al (33) ont publié dans I’European Journal of Heart Failure en 2018, le
management de I’IC aigue chez les adultes ayant une cardiopathie congénitale. Ils ont réalisé
plusieurs algorithmes de prise en charge en fonction de la défaillance du ventricule sous
aortique ou sous pulmonaire. Ils ont de plus détaillé dans ce papier les recours thérapeutiques.
Comme pour I'IC chronique il faut s’efforcer de chercher une cause aigue réversible telle

qu’une arythmie ou cardiopathie acquise surajoutée (ex : SCA).
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En cas de choc cardiogénique réfractaire, il est envisagé la pose d’'une ECMO qui semble en
effet montrer de meilleurs résultats que chez les non congénitaux, cependant il s’agit de données
pédiatriques. Dans 1’é¢tude de Burstein at all, ’ECMO était utilisée dans 15% des cas et la
transplantation cardiaque dans 16 % (34). A ce jour, il n’existe pas d’étude décrivant et

comparant les ACC dans le choc cardiogénique dans la littérature.

[II- CHOC CARDIOGENIQUE CHEZ LES PATIENTS AYANT UNE
CARDIOPATHIE CONGENITALE ADULTE

Nous avons pensé notre étude pour décrire et comparer les patients adultes ayant une

cardiopathie congénitale par rapport a la population non congénitale. Pour cela nous avons

utilisé le Registre FRENSHOCK réalisé en 2016 par le Groupe Urgences et Soins Intensifs de

Cardiologie de la Société Francaise de Cardiologie qui en fut le promoteur.

Vous trouverez ci-aprés le manuscrit en anglais soumis a la revue d’expression de la Société

Francaise de Cardiologie a comité de lecture : Archives of Cardiovascular Disease (IF 2.38).

Cardiogenic shock incidence, management and prognosis in
adults with congenital heart disease: Insight from the
FRENSHOCK registry.

Touafchia.A!, Karsenty.C?, Ladouceur M°, Roubille.F*, Bonnefoy.E’, Bonello.L5, Leurent.G’,
Levy.BS, Sebastien Champion’; Pascal Lim'’; Francis Schneider!!; Alain Cariou'’; Hadi
Khachab®; Jeremy Bourenne!?; Marie-France Seronde'; Brahim Harbaoui'®; Gerald
Vanzetto'’; Charlotte Quentin'®; Xavier Delabranche'; Nicolas Combaret’’; Benjamin
Marchandot®!, Benoit Lattuca®; Laurent Leborgne®®, Emmanuelle Fillippi*!, Gerbaud E*
Lamblin.N*® Bongard.V?" Brusq.C?” Puymirat.E® and Delmas.C' for the FRENSHOCK
investigators
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Introduction

Advancements in the medical and surgical care of children with congenital heart disease (CHD)
have allowed more than 90% of them to survive to adulthood, and adults account now for over
two-thirds of the contemporary CHD population in Western countries (35). Although outcomes
are improved, surgery does not cure CHD and late-onset complications such as heart failure
(HF) are increasing. Consequently, the medical complexity of surviving patients with CHD has
increased substantially over the last 2 decades. Heart failure (HF) is the most common
complication in adults with CHD (ACHD) with a life prevalence of at least 30% in most patients
with complex underlying diagnoses and HF has become the leading cause of premature death
accounting for one third of all deaths (28) (36) (37).

ACHD with HF frequently present with more advanced disease than non-ACHD (38), but they
seem to be less likely treated with advanced cardiac therapies such as mechanical circulatory
support or heart transplantation than non-ACHD patients (39) (40). Management of HF is very
challenging in these patients due to inherent structural variations with their associated
physiological consequences (41) (42). Recent consensus from the European Society of
Cardiology and the American Heart Association have been published to help clinicians for the
management of chronic HF in ACHD patients (21) (43). However, few data concern the
management of acute HF and even fewer pertain to cardiogenic shock (CS). CS is defined as a
state of low cardiac output resulting in end-organ hypoperfusion, signaling primary cardiac
failure, and can result in multi-organ dysfunction and death (8). We aimed to describe CS in
ACHD patients from the largest European nationwide multicenter prospective registry on CS
and to compare characteristics, management and outcomes of CS between ACHD and non-

ACHD patients.

Methods

Overall patient population

This study was a sub-study of the prospective multicenter observational FRENSHOCK registry,
conducted in metropolitan France between April and October 2016 and involving 49 critical
care units (CCU) (NCT02703038). The main objective was to describe the characteristics,
management and outcome of patients with CS (9). Briefly, all adult patients (>18 years old)
with CS were prospectively enrolled when they met at least one criterion of each of the

following three components: i) hemodynamic criteria including a low SBP <90 mmHg and/or
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the need for maintenance with vasopressors/inotropes and/or a low cardiac index < 2.2
L/min/m2; (i1) left and/or right heart pressure elevation (based on clinical signs, chest x-ray,
blood tests, echocardiography, or invasive hemodynamic measurements); and (iii) clinical
and/or biological signs of organ hypoperfusion. Patients admitted after cardiopulmonary
resuscitation were included if they fulfilled previously defined CS criteria. Patients could be
included regardless of CS etiology, and whether CS was primary or secondary. Exclusion
criteria were refusal or inability to consent, and a diagnosis of CS refuted in favor of alternative

diagnoses (septic shock, refractory cardiac arrest, post cardiotomy CS).

Data collection

Baseline characteristics, including demographics (age, sex, body mass index and employment
status), risk factors, medical history and previous medication were collected in the
FRENSHOCK registry. Pre-critical care unit course, and clinical, biological and
echocardiographic data within the first 24h after ICU admission were recorded. CS triggers,
cardiac procedures, organ replacement therapies, in-hospital complications were also recorded.
Outcomes at 30-day and 1-year follow up included treatments, all-cause mortality, chronic

ventricular assist device (VAD) or heart transplantation) (44).

ACHD population

Congenital heart disease was reported by investigators in the electronic reporting form allowing
for easy identification of the ACHD population. CHD complexity was classified as mild,
moderate or severe according to the anatomic classification from the European Society of
Cardiology guidelines for the management of ACHD (21). All ACHD patients were extracted
from the database and specific information concerning their medical history, especially
surgeries or interventional procedures, were retrospectively collected through direct contact

with the investigator site.

Ethics

Written consent was obtained for all the patients. The data recorded and their handling and
storage were reviewed and approved by the CCTIRS (French Health Research Data Processing
Advisory Committee) (n°15.897) and the CNIL (French Data Protection Agency) (n® DR-2016-
109).
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Statistical analysis

Continuous data were reported as mean (+/- standard deviation) or median (and interquartile
range) when appropriate. Categorical data were reported in numbers and percentages. Based on
the small size of the ACHD group (n=7) and the large imbalance with the non-ACHD group,
only descriptive analysis was reported. Survival curves were plotted using the Kaplan- Meier’s
method to estimate 30-day and 1-year survival free from VAD or heart transplantation between
ACHD and non-ACHD groups. Differences in survival were approached using the Logrank
test. Two-sided p-values &lt; 0.05 were considered as statistically significant in all analyses.
All analyses were performed using Stata SE version 17 (StataCorp. 2021. Stata: Release 17.
Statistical Software. College Station, TX: StataCorp LLC).

Results

Population

Out of the 772 patients included in the FRENSHOCK registry, 7 (1%) were ACHD patients
(Table 1). ACHD patients were as follows: aortic bicuspid valve surgically repaired (n=1),
isolated atrial septal defect surgically closed (n=1), ASD with abnormal pulmonary venous
return surgically repaired (n=1), unoperated congenitally corrected transposition of the great
arteries (n=2), transposition of the great arteries with atrial switch ((Mustard) (n=1), and
tetralogy of Fallot repair (n=2). Specific characteristics of ACHD patients were described in
Table 2. None of the CHD was associated with a known genetic syndrome. ACHD patients
were younger (53.9 vs 65.8 years old), with fewer cardiovascular risk factors, such as
hypertension (14.2 vs 47.5%) and diabetes (14.3 vs 36.1%), and no previous ischemic
cardiopathy (0 vs 61.5 %). Ischemic trigger (36.4% vs 28.6%) was less frequent in the ACHD
group. History of pacemaker or ICD was more common in ACHD (14.3 vs 8.1% and 42.9 vs
16.2% respectively). Ventricular and supraventricular arrhythmia, as well as iatrogenicity and
non-adherence to cardiac therapy were more frequent CS triggers in ACHD compared to non-

ACHD patients (14.3 vs 12.6% and 14.3 vs 13.3%, 14.3 vs 6% and 14.3 vs 3.4% respectively).

In-hospital management
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Table 3 compared in-hospital management between patients with and without CHD. Right heart
catheterization (RHC) (57.1 vs 15.4%), pacemaker (28.6 vs 4.6%) and ICD implantation (28.6
vs 4.8%) were more frequently performed in ACHD patients, whereas temporary mechanical
circulatory support (MCS) (0 vs 7.2%) and invasive mechanical ventilation (14.3 % vs 38.1%)

were more frequently indicated in the non-ACHD group.

Outcomes

The 30-day mortality was 14.3 and 26.1 % in the ACHD and the non-ACHD group,
respectively.

At 1 year follow-up, free from death — heart transplantation or chronic VAD survival was 85.7%
in ACHD and 52.2% of non ACHD patients (p = 0.127) (Figure 1). Although 1-year mortality
was similar between the two groups (45.4 vs 42.9% respectively for ACHD and non-ACHD
patients, p =1), chronic VAD (14.3 vs 5.4%, p =0.325), and heart transplantation (28.6 vs 5.2%,
p = 0.05) were more frequent in the ACHD group

Discussion

Based on a large prospective nationwide multicenter registry on CS, we report for the first- time
data on CS in ACHD patients. The main results are as follows: 1- ACHD accounted for 1% of
all CS in an unselected cohort from a broad spectrum of CS; 2- Initial presentation are quite
similar between ACHD and non-ACHD despite lower age, fewer comorbidities and more
cardiac history; 3- In-hospital management is less invasive (less temporary MCS and
mechanical ventilation) but needs more expert assessment with RHC; 4- Early and long-term
all-cause mortalities are similar to those of non-ACHD patients (45.4 vs 42.9% at 1-year for
ACHD and non-ACHD patients); 5- although ACHD patients tend to benefit from more chronic
VAD and heart transplantation.

Data on CS in ACHD patients are extremely rare. In a single-center cohort of Latino patients
with acute HF (n=21 042), 404 CS were reported, including 1% (n=4) ACHD patients, with an
in-hospital mortality of 71.3% (44). However, no clinical phenotypes, etiologies, or details for
the management of this specific population was provided.

While the patients are younger and with fewer comorbidities in our cohort, the prognosis seems
as poor as for the other patients. Cardiac history with frequent hemodynamic sequelae probably

explains this result, justifying a close monitoring of ACHD patients at risk for compromised
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hemodynamics such as patients with a single ventricle, systemic right ventricle or pulmonary
arterial hypertension.

No temporary MCS was used during hospitalization for the ACHD patients in our study.
Extracorporeal life support (ECLS) is commonly used as an MCS in post-cardiotomy (45) (46)
but was rarely reported for medical CS in ACHD patients. In a recent large cohort of 249 ECLS
patients, only 2 were ACHD implanted for exacerbation of “chronic” HF (47). The ACHD
population is heterogeneous by definition and often has complex underlying anatomy (such as
abnormal situs, dextrocardia, azygos return, systemic right ventricle, and malposition of the
great arteries), and pathophysiology (Fontan circulation, residual shunt) which could pose a
challenge to proposing temporary MCS and explains its underutilization. Chronic VAD remains
an option for ACHD patients even if they represent less than 0.1% (n = 126) of patients included
in the Interagency Registry for Mechanically Assisted Circulatory Support INTERMACS) (6).
Nevertheless, the comparison of ACHD and non-ACHD patient outcomes in this database
showed that ACHD patients were more likely to experience multisystemic organ failure, late
onset cardiac arrhythmia, infection and device malfunction compared to non-ACHD patients
after VAD implantation (48).

Conversely, cardiac transplantation in ACHD has been well assessed (49). Despite initial higher
operative and post-operative risks in ACHD recipients, long-term prognosis seems similar with
84.2% survival at 1 year and 69.7% at 5 years (50). One-year all-cause mortality after CS is
comparable between ACHD and non-ACHD patients affecting almost 1 in 2 patients, although
ACHD are younger and with less comorbid disorders. CS triggers were similar between the 2
groups. However, substrates of VI/SVT triggers are mainly surgical scars in ACHD rather than
myocardial ischemia in non-ACHD patients (51). Poor compliance and iatrogenic factors
related to the medical treatment seemed more prevalent in ACHD underscoring the need for
patient education about cardiac drugs and close monitoring of compliance. Referring to
multidisciplinary expert centers should be the rule in the management of ACHD CS, providing
appropriate therapeutic interventions through heart catheterization, electrophysiological

procedures, temporary and chronic MCS and transplantation (52).

Limitations

As an observational registry, the FRENSHOCK registry faced usual limitations. First,
inclusions were probably not exhaustive and not consecutive in all centers. Second, initial CS
severity and mortality may have been underestimated since patient consent was mandatory

before inclusion due to administrative regulations: early death at admission may not have been
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included. Third, detailed etiology of CS was not recorded in the electronic reporting form, and
further could not be precisely analyzed (takotsubo, pulmonary embolism, acute
decompensation of chronic heart failure, etc.) however, CS triggers were recorded. Fourth, an
underestimation of ACHD declaration is possible especially for mild CHD such as aortic
bicuspid valve or atrial septal defect but is less probable for CHD with moderate and severe
complexity. Fifth, despite a large national registry, the ACHD group is small (n=7) reflecting
the low prevalence of ACHD in the general population, which precludes statistical comparison
or propensity matching. However, due to the major increase in the number of adult patients
with complex CHD, CS may be more prevalent in the future, justifying larger multicenter

collection (53).

Conclusion

CS in ACHD is rare, accounting for only 1% of an unselected CS population. Despite a younger
age and fewer comorbidities its prognosis remains severe and similar to that of non-ACHD

patients. ACHD present unique anatomic and physiological challenges that require

multidisciplinary management in an expert center to improve CS outcomes.
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Figure 1. One-year survival free form chronic ventricular assist device or heart
transplantation after cardiogenic shock in the FRENSHOCK registry according to the
presence or not of congenital heart disease.

ACHD, adult congenital heart disease
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Tables

Table 1 Baseline characteristics of cardiogenic patients according the presence
congenital heart disease in the FRENSHOCK registry

Non- ACHD
Total ACHD group group
(n=772) (n=1765) (mn=7)
Female, n (%) 220 (28.5) 218 (28.5) 2 (28.6)
Age, years old, mean 65.7 £15.0 65.8 £14.9 53.9£13.6
(SD)
Body Mass Index
(BMI) 25.8 +£5.6 25.945.5 21.9+2.2
n 744 738 6
Medical history, n(%)
Previous
cardiopathy 429(54.6) 426 (55.8) 3(42.9)
Ischemic
cardiopathy 230 (38.5) 230 (38.5) 0 (0.0)
Pacemaker 63 (8.2) 62 (8.1) 1(14.3)
ICD 127 (16.5) 124 (16.2) 3(42.9)
CKD 164 (21.3) 163 (21.3) 1(14.3)
Peripheral artery
disease 91 (11.8) 91 (11.9) 0 (0.0)
Respiratory 8 (1.0) 8 (1.0) 0 (0.0)
Insufficiency ' ' '
CPOD treated 50 (6.5) 49 (6.41) 1(14.3)
Dialysis 11(1.4) 11 (1.44) 0 (0.0)
Ischemic stroke 62 (8.0) 62 (8.1) 0 (0.0)
Diabetes 217 (28.2) 216 (28.3) 1(14.3)
Hypertension 364 (47.2) 363 (47.5) 1(14.3)
Dyslipidemia 277 (35.9) 276 (36.1) 1(14.3)
Tobacco 436 (56.5) 430 (56.2) 6 (85.7)
CS triggers, n (%)
Ischemic 280 (36.3) 278 (36.3) 2 (28.6)
Ventricular
arrythmia 97 (12.6) 96 (12.6) 1(14.3)
Supra-ventricular 103 (13.3) 102 (13.3) 1(14.3)

of
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arrythmia
Conductive
disorder 18 (2.3) 18 (2.3) 0(0.0)
Therapeutic non-
adherence 27 (3.5) 26 (3.4) 1(14.3)
latrogenic 47 (6.1) 46 (6.0) 1(14.3)
Others 159(20.6) 157 (20.5) 2 (28.6)
Baseline characteristics at inclusion, n (%)
Heart rate, mean 95.6 +29.6 95.7 +29.7 933 +13.7
(SD)
n 769 762 7
Sinus rhythm 399 (52.0) 394 (51.8) 5(71.4)
PAM, mean (SD) 74.9 £18.3 74.8 £18.4 86.0£14.2
n 767 760 7
. Left heart failure 554 (72.0) 548 (71.8) 6 (85.7)
signs
. Right heart failure 377 (49.1) 373 (49.0) 4(57.1)
signs
LVEF, mean (SD) 26+13.4 26+13.4 24 +12.4
n 763 756 7
TAPSE, mean (SD) 13 £5.0 13 5.0 14 43.1
n 260 257 3
S’ tricuspid, mean
(SD) 9+4.7 9 +4.8 8£1.6
n 208 203 5
Natremia,  mean 134.8 +5.7 134.8 5.7 133.1 +6.4
(SD)
n 760 753 7
eGFR, mean (SD) 49.6 £26.6 49.6 £26.7 47 £19.2
n 751 744 7
Arterial lactate,
mean (SD) 39435 39+35 34+£19
n 684 677 7
NtproBNP, mean 16690 16638 20485
(SD) +21179.9 +21283.5 +12925.0
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n 224 221 3
2070 2075
BNP, mean (SD) 13427 6 13439 1 1686 +£1605.9
n 265 262 3
376.5 361.1 1573.4
TGO, mean (SD) £862.2 +784.9 +3264.3
n 549 542 7
258.7 252.4 756.3
TGP, mean (SD) +563.5 1£552.9 +1078.2
n 561 554 7
Treatments at baseline, n (%)
Aspirin 288 (37.4) 287 (37.6) 1 (14.3)
VKA 165 (21.4) 164 (21.5) 1 (14.3)
Non-VKA
anticoagulant 56 (7.3) 55 (7.2) 1 (14.3)
ACFi / ARBs 292 (37.9) 291 (38.1) 1 (14.3)
ARNi 18 (2.5) 18 (2.5) 0 (0)
Statins 286 (37.1) 286 (37.5) 0 (0)
Beta-blockers 316 (41.0) 313 (41.0) 3 (42.9)
Furosemide 376 (48.8) 371 (48.6) 5(71.4)
MRA 108 (14.0) 106 (13.9) 2 (28.6)
Amiodaron 132 (17.6) 129 (17.3) 3 (42.9)
Other anti-
arythmics 31 (4.5) 30 (4.1) 1 (14.3)

ACE], angiotensin converting enzyme inhibitors; ARB, angiotensin receptor blockers;
ARNi, angiotensin receptor-neprilysin inhibitors; CKD, Chronic Kidney Disease; CPOD,
Chronic Pulmonary Obstructive Disease eGFR, Estimated Glomerular Filtration; ICD,
implantable cardioverter defibrillator; LVEF, Left Ventricle Ejection Fraction, MAP, Mean
Arterial Pressure; MRA, Mineralcorticoid Receptor Antagonists; VKA, vitamin K antagonist

n: number of subjects; %: frequency of subjects in a given modality of the variable
studied
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Table 2. Description of the adult congenital heart disease patients included in the
FRENSHOCK registry

ACHD patients
(n=7)
Previous cardiac surgery, n (%)
One 6 (85.7)
Two or more 1(14.3)
Socio-professional background, n (%) 3 (42.9)
- Disability or unemployment or work stopp4 2 (28.6)
- Working
- Retirement 2 (28.6)
Previous pulmonary hypertension 2 (28.6)
Previous Endocarditis 1(14.3)
Supraventricular tachycardia (AF or flutter) 4 (57.1)
Ventricular tachycardia (VF or VT) 2 (28.6)
Previous Heart failure hospitalization 2 (28.6)

AF, atrial fibrillation; VF, ventricular fibrillation ; VT, ventricular tachycardia
n: number of subjects; %: frequency of subjects in a given modality of the variable
studied
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Table 3. In-hospital management and outcomes of cardiogenic shock patients according

to the presence of congenital heart disease in the FRENSHOCK registry

Total Non- ACHD
(n= | ACHD group group
772) (n=
765) n=7)
In-hospital management
Medication, n (%)
o 633 628
Diuretics (82.4) (82.5) 5(71.4)
Vascular filling al 93;21 a 73)17 4(57.1)
Dobutamine - 3§32 - 325 7 (100)
Noradrenaline (53 44;10 (53 54;07 3(42.9)
. 57
Levosimendan (7.4) 55(7.2) 2 (28.6)
. 32
Isoprenaline (4.2) 31 4.1) 1(14.3)
Amiodarone 7 02)78 7 12)76 2 (28.6)
Others antiarrythmic drugs (38 8§98 (38 92)96 2 (28.6)
In-hospital procedure, n (%)
Coronarography (51 '7?;99 (51 .83;96 3(42.9)
121 117
RHC (15.8) (15.4) 4 (57.1)
. 30
Endocavitary probe 29 (3.8) 1(14.3)
(3.9
. . 35
Pacemaker implantation (4.8) 33 (4.6) 2 (28.6)
ICD 37 35 (4.8) 2 (28.6)
(5.1 ' '
AF/Flutter radiofrequency 17
ablation 2.3) 172.3) 0(0)
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16

VF/VT radiofrequency ablation 2.2) 16 (2.2) 0(0)
Organ support, n (%)
176 173
NIV (22.9) 22.7) 3(42.9)
Invasive ventilation (37';91 3 8.12)90 1(14.3)
143 143
MCS (18.6) (18.7) 00
122 122
RRT (15.8) (16.0) 00
In-hospital complications, n (%)
. 96 95
Bleeding (13.0) (13.0) 1(14.3)
. .. 26
Acute kidney injury (3.4) 25(3.3) 1(14.3)
) 255 253
Infection (34.6) (34.6) 2 (28.6)
Stroke 36 36 (4.9) 0 (0)
(4.9 '
Characteristics at discharge
LVEF, mean (SD) 114 535 114 535 39+17.5
217 216
0
Death, n (%) (28.2) (28.3) 1(14.3)
. 35
Heart transplantation, n (%) (5.4) 33 (5.1) 2(33.3)
15
VAD, n (%) (1.9) 15 (2.0) 0 (0)
Medications at discharge, n (%)
. 322 319
Aspirin (58.9) (59.1) 3(42.9)
156 155
VKA (28.5) (28.7) 1(14.3)
Non-VKA anticoagulant (11'7)64 a 1.7)63 1(14.3)
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. 339 337
ACEi / ARBs 619 23 2(28.6)
ARNi 17 17 (3.4) 0 (0)
(3.4) :
306 306
Betablockers (55.8) (56.6) 0 (0)
170 169
MRA 510 512 1 (143)

ACE]i, angiotensin converting enzyme inhibitors; AF, Atrial Fibrillation; AKI, acute
kidney injury; ARB, angiotensin receptor blockers; ARNi, angiotensin receptor-neprilysin
inhibitors; ICD, implantable cardioverter defibrillator; LVEF, Left Ventricle Ejection Fraction;
MCS, mechanical circulatory support; MRA, mineralcorticoid receptor antagonists; NIV, non-
invasive ventilation; RHC, Right Heart Catheterism; RRT, renal replacement therapy; VF,
ventricular fibrillation; VAD, ventricular assist device; VKA, vitamin K antagonist; VT,

ventricular tachycardia

n: number of subjects; %: frequency of subjects in a given modality of the variable

studied
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IV-  CONCLUSION ET PERSPECTIVES

La littérature montre une amélioration de la prise en charge chirurgicale, médicale des enfants
ayant une cardiopathie congénitale. Par conséquent, la population adulte ayant une cardiopathie
congénitale ne cessera de croitre dans les années a venir. Les cardiologues sont et seront de plus
en plus confrontés a ces derniers et notamment en situation aigue. En effet, I'IC ne cessant
d’augmenter dans cette catégorie de patients, le choc cardiogénique suivra la méme progression.
Nous avons vu que les ACC dans notre étude représentaient 1% avec une présentation similaire
des autres patients. Les ACC avaient moins recours a 1’assistance type ECMO, cependant ils
bénéficieraient plus d’expertise notamment sur le cathétérisme droit.

Malgré un 4ge moyen moins ¢levé et moins de comorbidités, on notait une mortalité a court et
long terme similaire.

Enfin il existait une tendance ou les ACC bénéficieraient plus de transplantations cardiaques et

de LVAD.

Toutes ces conclusions au vu des données rares dans ce domaine justifient la réalisation d’une
étude plus large multicentrique. En effet, comme nous I’avons vu nous serons confrontés a ces
ACC. Il convient donc de se référer a des centres experts. En parall¢le, la reconnaissance du
choc cardiogénique chez ce type de patient doit étre faite sans retard. De plus, ces études plus
larges nous permettraient de protocoliser la prise en charge thérapeutique afin de ne pas
méconnaitre la nécessité d’une assistance aigiie ou une assistance longue durée ou une
transplantation cardiaque. Notre article est en effet purement descriptif pouvant amorcer

plusieurs études.

Le registre national : FRENSHOCK 2 coordonné par Dr Delmas sous 1’égide du Groupe
Urgences et Soins Intensifs de Cardiologie de la Société Francaise de Cardiologie est en cours
de montage. Il sera réalis¢ en collaboration avec le groupe Insuffisance Cardiaque et
Cardiomyopathies ainsi qu’avec la Filiale de Cardiopathie Congénitale de la Société Frangaise
de Cardiologie mais également avec les sociétés savantes de réanimation médicale et
d’anesthésie réanimation. Un sous-groupe pédiatrique et congénital sera coordonné par le Dr

KARSENTY et devrait permettre une analyse plus fine de cette population.
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VI-  ANNEXES

Abstract accepté :
- Congres FCPC en septembre 2022 (en poster Figure 1)
- Au JESFC 2023 a Paris (en communication orale)
- ESC Heart Failure du 20 au 23 mai 2023 a Prague (en communication orale)
- Au Printemps de la Cardiologie du 24 au 26 mai 2023 (en communication orale)
- Euro ACHD du 20 au 21 avril 2023 (en EPoster)

A 00027 - Cardiogenic shock incidence, management and prognosis in adults with congenital heart disease: ==
Insight from the FRENSHOCK registry.
Inserm Université
= A. Touafchia, C. Karsenty, M. Ladouceur, F. Roubille, E. Bonnefoy, N. Lamblin, E. Gerbaud, B. Levy, C. Brusg, V. Bongard, deJoulouse |

E. Puymirat?, C. Delmas!

M3C CHU Toulouse, Paediatric and Congenital Cardiology, Children’s Hospital, Paul Sabatier University, Toulouse, France.

Introduction }

Data on cardiogenic shock (CS) in adults with congenital heart disease (ACHD) are scarce. We sought to describe CS in ACHD in a nationwide CS registry.

Methods ™\ ( Results
From the multicentric Frenshock registry (h= 772 CS from 49 French centers between Out of the 772 patients, 7 (1%) were ACHD. ACHD patients were younger (53.9 vs 65.8
April and October 2016), ACHD CS were compared with non-ACHD ones. years old), with less cardiovascular risk factor, such as hypertension (14.2 vs 47.5 %)

and diabetes (14.3% vs 36.1 %), and no ischemic cardiopathy (0% vs 61.5 %).
The primary outcome was defined by mortality, chronic mechanical circulatory support ( ) pathy ( )

(MCS) or heart transplantation at lyear.
At 1 year of follow-up, primary outcome occurred in 85.7 % ACHD and 52.2 % non
ACHD (p = 0.127).

Left ventricular assist device (14.3 vs 5.4 %, p = 0.3251), and heart transplantation
(8.57 vs 5.23 %, p = 0.05) were more frequently used in ACHD. However, 1-year
mortality in ACHD and non-ACHD patients was the same (45.4 vs 42.9%, p =1).

P=0.125

\ / Figure 1. Koplon-Meser Servvol ot 1
{Conclusion

+CS in ACHD is rare accounting for 1% of CS population. Despite a younger population with fewer cardiovascular risk factors, the prognosis remains severe.

Figure 1. Poster lors du congres de la FCPC 2023
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CHOC CARDIOGENIQUE CHEZ LES PATIENTS AYANT UNE
CARDIOPATHIE CONGENITALE ADULTE

RESUME EN FRANCAIS :

Contexte : Les données sur le choc cardiogénique (CC) chez les adultes atteints de
cardiopathie congénitale (ACC) sont rares. Nous avons cherché a décrire le CC dans I'ACC dans un
registre national du CC.

Méthodes : A partir du registre multicentrique FRENSHOCK (n= 772 CC de 49 centres
frangais entre avril et octobre 2016), les CC ACC ont été comparés a ceux non-ACC. Le critere de
jugement principal était défini par la mortalité toutes causes confondues, le dispositif d'assistance
ventriculaire chronique (VAD) ou la transplantation cardiaque a 1 an.

Résultats : Sur les 772 patients, 7 (1 %) étaient atteints d'AACC. Les patients ACC étaient
plus jeunes (54 vs 66 ans), avec moins de facteurs de risque cardiovasculaire, tels que I'hypertension
(14,2 vs 47,5 %) et le diabete (14,3 vs 36,1 %), et pas de cardiopathie ischémique (0 vs 61,5 %). Le
cathétérisme cardiaque droit (57,1 vs 15,4 %), le stimulateur cardiaque (28,6 vs 4,6 %) et le DAI
(28,6 vs 4,8 %) étaient plus fréquemment indiqués dans la prise en charge du CC. ACC par rapport au
CC non-ACC, tandis que l'assistance circulatoire temporaire (0 vs 7,2 %) et la ventilation mécanique
invasive (14,3 contre 38,1 %) étaient moins susceptibles d'étre utilisées dans I'ACC. A 1 an, le résultat
principal s'est produit dans 85,7 % d'ACC et 52,2 % de non ACC (p = 0,127). Bien que la mortalité a 1
an soit similaire (45,4 vs 42,9 % respectivement pour les patients ACC et non-ACC, p = 1), la VAD (14,3
vs 5,4 %, p = 0,325) et la transplantation cardiaque (28,6 vs 5,2 %, p = 0,05 ) semblaient plus fréquentes
dans le groupe ACC.

Conclusion : Le CS dans I'ACC est rare et ne représente que 1 % d'une population de CC non
sélectionnée. Malgré un age plus jeune et moins de comorbidités, son pronostic reste sévére et similaire
aux autres patients.

TITRE EN ANGLAIS: Cardiogenic shock in adults with congenital heart disease:
Insights from the FRENSHOCK registry.
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