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Introduction
Conduction system in congenital heart disease

Organogenesis defect
Congenital defect ‐>

conduction system : migration, interruption
Volume overload – chamber enlargement

conduction delay, interruption
Pressure overload‐ hypertrophy, fibrosis
Operation associated conduction abnormality

conduction ts direct injury
edema
hemorrhage



Normal conduction



AV node

Triangle of Koch
‐ base of the septal leaflet of  TV, 
‐AM margin of CS orifice, 
‐ palpable subendocardial
collagen bundle (tendon of 
Todaro)



AV conduction to Defect ‐relationship

important to surgical repair 

His bundle  

PM  : along the posterior‐inferior margin of the defect. 

Inlet  : antero‐superiorly to the defect
Anderson et al. J Cardiac Surg 1992;7:17–34.

Muscular & outlet, SA : little danger of heart block 

extend into the PM : may occur

RBBB after repair

ventriculotomy or direct injury of Rt bundle

Allen et al. Moss and Adams' heart disease in infants, children, and adolescents. 2008.

Ventricular Septal Defect



Lev M. Am J Cardiol. 1968 May;21(5):619-27.



PR interval : prolonged in older patients 
intra‐atrial & sometimes H‐V conduction delay
→ 1st AV block

Atrial Septal Defect 

Shiku DJ et al. J Electrocardiol 1982;15:9‐14



Sinus node dysfunction by EPS

corrected sinus node recovery times

sinoatrial conduction times  → abnormal 

rare in resting ECGs or 24‐hour ambulatory monitoring

→ predisposed to atrial arrhythmias

Clark EB et al. Circulation 1982;65:976‐980

Karpawich Pp et al. Am J Cardiol 1985;55:519‐521

Bink‐Boelkens MTE et al. Int J Cardiol 1988;20:263‐272



Clark EB et al. 
Circulation 
1982;65:976‐980



ECG : 40 ASD

6 (15%) 1st AV block ‐> 5/6 disappear after Op.

Bink‐Boelkens MTE et al. Int J Cardiol 1988;20:263‐272



Karpawich Pp et al. Am J Cardiol 1985;55:519‐521



AV node 

displaced posteriorly, near the orifice of the coronary sinus 

His bundle 

displaced inferiorly, along the inferior rim of the septal defect 

Atrioventricular Septal Defect

Lev M. Am J Cardiol. 1968 May;21(5):619-27.



P‐R interval prolongation 
patient’s age & HR (18 ‐ 70%) 
d/t intra‐atrial conduction time 

high right atrium ~ low septal right atrium
other intracardiac EPS measurements  : normal 

Fournier A, Young M‐L et al. Am J Cardiol 1986;57:1137‐1141



Fournier A, Young M‐L et al. Am J Cardiol 1986;57:1137‐1141



Total Anomalous Pulmonary Venous 
Connection

RV volume overload
occasionally incomplete RBBB



RAE – peaked P
P wave : more wider & notched (poor Px)

Wolff–Parkinson–White syndrome
20‐ 30%  
m.c. : right‐sided accessory pathway – LAD of delta wave
PSVT can be occurred 

W/o Wolff–Parkinson–White syndrome
QRS complexes  : RBBB
QRS interval : ↑ d/t intraventricular conduction delay

Arrhythmia 
PSVT : w/woWPW
atrial flutter or atrial fibrillation : older, severe
Other : wandering pacemaker or ventricular ectopy

Ebstain Anomaly 

Kumar AE, et al. Am J Cardiol 1971;28:84–95.



Kumar AE, et al. Am J Cardiol 1971;28:84–95.

55 Ebstein anomaly



In postoperative 
m.c. RBBB, early and late arrhythmias 

In older children & adult untreated TOF 
ventricular ectopy & other arrhythmias 
d/t RV hypertension and myocardial fibrosis.

Sudden death & ventricular arrhythmias 
early in the experience with total repair of TOF
risk : 4.6%
d/t  bi‐fascicular block ‐> complete AV block 

re‐emergence of transient postOp complete AV block 
symptomatic VT 

Deanfield et al. Br Heart J 1980;44:248–253.
Silka et al. J Am Coll Cardiol 1998;32:245–251.

Tetralogy of Fallot



Deanfield et al. Br Heart J 1980;44:248–253.

196 TOF repair
F/U 1‐20 yr (mean 10yr)



Risk of sudden cardiac death after CHD repair
population based prospective study
Oregon 1958~1996, < 19yr
3,589 total, 41 SCD

Silka et al. J Am Coll Cardiol 1998;32:245–251.



Recent studies : sudden death is considerably lower 

Silka et al. risk  of SCD
1.2% at 10 years
2.2% at 20years
4% at 25 years
6% at 30 years  

Silka et al. J Am Coll Cardiol 1998;32:245–251.



Risk group of ventricular arrhythmia & SCD

 ventricular arrhythmias : m.c. in older preOp patients 

‐> remain after repair 

Postoperative arrhythmias 

a/w : only surgery age

not postOp status, duration of F/U, hemodynamic status. 

Deanfield et al. Br Heart J 1980;44:248–253.



 predictor of sudden death in  125 adult TOF 
PR degree
Hx of sustained VT
QRS duration 

> 180ms 
LV dysfunction



 59 TOF pt (18 ±5 yr)
↑ severity of PR & RV dilation 
higher risk or ventricular arrhythmias. 

Zahka et al. Circulation 1988;78(pt 2):14–19.

 multi center study (800 TOF)
significant PR
a/w ventricular tachycardia & higher risk of sudden death 

Gatzoulis et al. Lancet 
2000;356:975–981.



FMV/MVP : almost normal ECG
Nonspecific ST‐& T‐ changes & T‐wave inversion
Ventricular arrhythmia d/t

Autonomic dysfunction
Papillary muscle traction/ventricular stretch
WPW syndrome
Long QT syndrome
Mechanical stimulation of myocardium by leaflets
Abnormal innervation of floppy mitral valve
Endocardial friction lesions
Platelet aggregation; fibrin deposits
Myocardial fibrosis

Floppy Mitral Valve/ Mitral Valve Prolapse



103 children with FMV/MVP  vs 50 normal children

FMV/MVP

16% exercise‐induced premature ventricular beats (PVBs) 

38% PVBs on ambulatory monitoring

VT 4% during exercise, 8% on ambulatory monitoring.

Control 

none single PVB in exercise 

8%  uniform PVBs on ambulatory monitoring
Kavey et al. J Pediatr 1984;105:885–890.



108 MVP children vs 70 normal controls 
Benign arrhythmias on 24‐hour Holter monitoring 

MVP 49.1%
control 21.4%
PVBs : m.c.

Isolated PVBs 
FMV/MVP 27.3% vs controls (8.5%) 

Ohara N et al. Acta Paediatr Jpn 1991;33:467‐475

Isolated atrial premature beats 
23.6% of MVP children vs 10% in the controls

Boudoulas H, Wooley CF, eds. The Floppy Mitral Valve, 
Mitral Valve Prolapse, and Mitral Valvular Regurgitation, 2000.



D‐TGA(Transposition of great arteries) 

In newborn period

dysrhythmias are rare

24‐hour ambulatory ECG

‐> short bradycardia & junctional rhythm may occur

In a large Dutch registry  

d‐TGA/atrial switch 

‐35% atrial arrhythmias (second only to single‐ventricle) 

‐7%  ventricular arrhythmias

(second only to TOF) 

Vander Velde ET et al. Eur J Epidemiol
2005;20;549~557



Atrial switch (Mustard)

Atrial flutter 14%

Sinus rhythm : only 40% after 20 years

Gelatt M et al. J Am Coll Cardiol 1997;29:194~201



Atrial switch (Mustard vs Senning)

losing sinus rhythm over time  

only 18% / 15 years post repair

HelbingWA et al. 
J Thorac Cardiovasc Surg 1994;108:363~372

Mustard vs Senning Mustard

Wilson NJ et al. 
J Am Coll Cardiol 1998;32:758‐765



Sudden cardiac death in post–atrial switch d‐TGA 
most important unpredictable event

Silka MJ et al. J Am Coll Cardiol 1998;32:245~251



Gelatt M et al. J Am Coll Cardiol
1997;29:194~201



SCD  related to atrial or ventricular arrhythmias
atrial arrhythmias leading to SCD(arrhythmia Sx, AFL/AF)

Kammeraad JA et al. 
J Am Coll Cardiol

2004;44:1095‐1102



Ventricular inversion
‐> ventricular bundle branches : also inverted 

Corrected Transposition of the Great Arteries

Bharati S et al. Am J Cardiol 1978;42:147‐153



Complete heart block
congenital and post surgical

Fischbach P et al. Prog
Pediatric Cardiol
1999;10:37‐43



Complete heart block 
10% at initial presentation 

Bharati S et al. Am J Cardiol 1978;42:147‐153
↑ 2%/year during follow‐up 

Daliento L et al. Am J Cardiol 1986;58:314‐318

50% : pacemaker therapy 

Atrial arrhythmias 

38% 

atrial fibrillation, atrial flutter, and SVT

→Adult patients 
routine exams, ECG, 24‐hour ambulatory monitoring 



Arrhythmias after Fontan procedure
late atrial arrhythmias : 10‐ 45%
d/t  sinus node dysfunction (atrial suture lines)  

↑ atrial pressure

Hypoplastic Left Heart Syndrome

Amodeo A, et al. J Thorac Cardiovasc Surg
1997;114:1020–1030.

Burkhart HM et al. J Thorac Cardiovasc Surg
2003;125:1252‐1258 



Driscoll D et al. Circulation 1992;85:469‐496



Extracardiac Fontan
for reducing the incidence of atrial arrhythmias 
by minimizes atrial suture lines 

lessens the atrial hypertension 

Ovroutski S, et al. Thorac Cardiovasc Surg
2001;49:334–337.



AV node 
normal posterior position 

conduction system 
penetrated the right side of the central fibrous body 

AV bundle  
lie in the inferior wall of the defect 
passed beneath the crest of the ventricular septum

Stellin G, et al. J Thorac Cardiovasc Surg 1991;102:849–855.

First‐degree AV conduction delay : common 

Double Outlet Right Ventricle



Conduction abnormalities similar :  corrected TGA
AV node 
anterolaterally at acute margin of the right AV valve orifice 

Double Inlet Left Ventricle

Allen et al. Moss and Adams' heart disease in infants, children, and adolescents. 2008.



us node (SN)
by atrial appendages 
‐right isomerism :  bilateral SN

terminal crest & cavoatrial junction in normal fashion
22. Smith A., et al. CardiolYoung 2006; 16:437‐454.

‐left isomerism 
no terminal crests, and no RA appendages. 

SN cannot occupy its normal position
22. Smith A., et al. 

CardiolYoung 2006; 16:437‐454.

merism



ventricular AV connection
AV node : regular position
If right hand topology

AV bundle ‐ postero‐inferior penetrating 
axis of conduction tissue ‐ deviated posteriorly in AVSD 

If  left hand topology 
‐ anterior AV node + conduction of cc TGA 
or‐ sling of conduction tissue ‐> 2 AV nodes

niventricular AV connection
LV dominant : AV node – ant. position

bundle vary
RV dominant 

rud. LV in left – conduction sys. normal
rud. LV in right‐ ant. node. or sling

litary and indeterminate ventricle



BV connection,
Rt. topology
Lt. isomerism

BV connection,
Lt. topology
Lt. isomerism



V connection,
t. topology
t. isomerism
VSD

BV connection,
Lt. topology
Lt. isomerism
AVSD

BV connection,
Rt. topology
Rt. isomerism
AVSD



IRV, 
t./Rt. isomerism

DILV, 
Rt. Isomerism
CAVV

DI, 
Indeterminate V
Rt. isomerism



ter CPB
25% : arrhythmias occur  

k factors  
longstanding volume overload 
ventricular hypertrophy 
myocardial ischemia 
ventriculotomy multiple suture lines 
electrolyte disturbances. 

hythmias 
occur < 48 hrs of surgery 
bradyarrhythmias‐ sinus bradycardia, complete block 
tachyarrhythmias  SVT  atrial flutter  atrial fibrillation

rhythmias after Cardiopulmonary bypass



T : common after pediatric cardiac surgery 
young infants after repair of TOF
closure of VSD & AVSD 

90. 

Perry JC et al. J Am Coll Cardiol 1996;27:1246‐1250



ongenital heart diseases 
conduction disturbance occur
‐congenital 
‐acquired  : hemodynamic effect on conduction system

surgery related

nduction disturbance in CHD
understanding
Identification of risk group
minimize surgery related conduction dis.
regular evaluation – ECG, 24hr holter, EPS 
early intervention

nclusion


