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Introduction

La «sous-spécialité» cardiologie pédiatrique
est née au début des années 80 avec l’in-
troduction de l’échographie fœtale (EF). De
nos jours, une EF trans-abdominale est pos-
sible lors de toute grossesse à partir de
la18ème semaine de grossesse (SG). Avec la
toute nouvelle génération d’appareils d’écho-
graphie ou avec une sonde à ultrasons trans-
vaginale, il est possible d’effectuer des EF
dès la 12ème SG1), 2).

Indications pour une évaluation
cardiologique fœtale

L’incidence des malformations cardiaques
congénitales se situe autour des 8/1000 nais-
sances. Tous les facteurs qui augmentent le
risque d’une malformation cardiaque sont
une indication à une évaluation prénatale.
Nous connaissons des facteurs de risque
familial, maternel et fœtal.

Risque familial
La présence de malformations cardiaques
dans la famille augmente le risque d’une mal-
formation du cœur pour l’enfant: lorsqu’il 
s’agit d’une sœur ou d’un frère ou d’une gros-
sesse préalable avec malformation cardiaque
fœtale, le risque est de 3%; lorsqu’il s’agit
d’un des parents, il est de 6–10%. En pré-
sence d’une anomalie génétique familiale, le
risque pour la même anomalie et la malfor-
mation cardiaque associée est élevé et peut
atteindre 50% en cas d’hérédité autosomique
dominante.

Risque maternel 
Les troubles du métabolisme tels que la phé-
nylcétonurie ou le diabète sucré du type I
sont associés à un risque 3 à 5 fois plus
grand de malformation cardiaque. Certains
médicaments et certaines drogues ainsi que
des maladies virales en début de grossesse
augmentent le risque d’une telle malforma-
tion chez l’enfant. En font partie: les anti-

épileptiques, la dicoumarine, le lithium, les
préparations à base de vitamine A, l’alcool,
la cocaïne et les infections virales telle la ru-
béole, la cytomégalie ou les infections à cox-
sackie. Certaines maladies rhumatismales
sont plus souvent associées à un bloc AV fœ-
tal complet. On imagine que des anticorps
(anti-Ro et/ou anti-La) circulant librement et
franchissant la barrière placentaire endom-
magent directement le noyau atrio-ventri-
culaire.

Risque fœtal
Les malformations non cardiaques et les
anomalies chromosomiques sont souvent
associées à des malformations cardiaques.
Un hydrops d’origine non-immune peut être
le signe d’une insuffisance cardiaque due à
une malformation cardiaque ou à un trouble
du rythme. En général, la suspicion d’une de
ces anomalies lors de l’examen échogra-
phique de routine pendant la grossesse re-
présente une indication absolue à l’EF.
Lors de grossesses à risque, il est conseillé
d’effectuer 2 EF, certaines malformations ne
manifestant leurs caractéristiques échogra-
phiques qu’avec la progression de la gros-
sesse. Lorsqu’une malformation cardiaque
ou certains troubles du rythme sont décelés
in utero, des contrôles réguliers par EF de l’é-
volution cardiaque permettent d’évaluer la
progression de la grossesse et le pronostic
pour le nouveau-né1)–7).

Echographie fœtale 
L’EF commence par la localisation du fœtus
ainsi que du cœur fœtal dans le thorax sur
une image en 2D. Par une coupe transverse
à travers le thorax fœtal au-dessus du dia-
phragme, on obtient une vue sur les 4 cavi-
tés cardiaques (Figure 1). Normalement la
pointe du cœur est dirigée vers la gauche et
le cœur touche avec le ventricule droit la 
paroi antérieure du thorax. L’aorte descen-
dante se situe un peu en avant et à gauche
de la colonne vertébrale. Devant l’aorte se
trouve le ventricule gauche. Par cette coupe,

nous pouvons évaluer les oreillettes, les ven-
tricules, les septa inter-auriculaire et ven-
triculaire, les valves AV et dans certains cas
aussi les veines pulmonaires. Des coupes sa-
gittales et transversales ultérieures mettront
en évidence les veines systémiques et pul-
monaires, l’origine des grands vaisseaux, 
l’aorte transverse, le canal artériel ainsi que
la crosse aortique (figure 2) et l’arc dit du 
canal artériel (tronc pulmonaire – canal ar-
tériel – aorte descendante). Avec l’écho M on
mesure également la taille et la fonction car-
diaque. L’examen au doppler nous permet 
d’analyser la direction et les caractéristiques
du flux sanguin dans les cavités et dans les
vaisseaux et de représenter et quantifier les
sténoses et les insuffisances valvulaires. Le
diagnostic des troubles du rythme se fait par
écho M ou Doppler1–3), 5), 6).

Possibilités et limites de l’EF 

Malformations cardiaques fœtales
La plupart des malformations cardiaques
hémodynamiquement significatives peuvent
être diagnostiquées avant la naissance,
tout particulièrement celles touchant les 4
cavités. Dans un centre de cardiologie fœ-
tale, spécificité et valeur prédictive (positive
ou négative) se situent au-dessus de 95%5).
Les anomalies du retour veineux pulmonaire
et la coarctation de l’aorte sont difficiles à re-
pérer. Les sténoses valvulaires légères et les
petites communications inter-ventriculaires
sont difficiles, voir impossibles à diagnosti-
quer. Un canal artériel persistant et une CIA
sont normaux chez le fœtus.

Troubles du rythme fœtaux
Durant la vie intra-utérine des arythmies, soit
des tachycardies (FC>180/ min) soit des bra-
dycardies (FC<100/min) peuvent apparaître
(Figures 3,4). Les arythmies sont causées le
plus souvent par des extrasystoles supra-
ventriculaires (ESSV), certaines fois par des
extrasystoles ventriculaires (ESV). Elles
sont généralement bénignes et disparaissent
presque toujours spontanément avant la
naissance ou dans la période néonatale. Il y
a pourtant un petit risque de 3% que les
ESSV se transforment en tachycardie supra-
ventriculaire (TSV). La TSV intra-utérine
représente un problème sérieux. Il s’agit
généralement d’une tachycardie par réentrée
AV (TRAV) d’une tachycardie auriculaire 
ectopique (TAE) ou d’une tachycardie sur 
flutter auriculaire (FAT). Certaines fois la
différentiation est possible par l’échographie
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ou par la fréquence, TAE et FAT ayant souvent
des fréquences moins élevées (180–220/
min) que la TRAV (>220/min). Les tachy-
cardies peuvent être continues ou intermit-
tentes. Les tachycardies continues com-
portent un risque d’insuffisance cardiaque
qui se manifeste chez le fœtus sous forme
d’un hydrops. L’administration d’antiaryth-
miques à la future maman devient nécessaire
pour obtenir une conversion ou au moins un
contrôle de fréquence cardiaque fœtale, ce
qui peut être suffisant pour prévenir le risque
d’un hydrops. Tous les anti-arythmiques 
peuvent avoir aussi des effets arythmogènes
et des effets secondaires autant chez la 
femme enceinte que chez le fœtus. Une
hospitalisation et surveillance stricte sont
donc inévitables. Le pronostic de la TSV est
bon si nous pouvons obtenir une conversion
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moins un contrôle de la fréquence cardiaque.
Le traitement médicamenteux devra pour-
tant être prolongé durant tout le restant de
la grossesse ainsi que durant la première an-
née de vie (7–12). 
Des bradycardies persistantes peuvent pro-
venir d’un bloc AV de haut degré, isolé et avec
un cœur anatomiquement normal ou en com-
binaison avec une malformation cardiaque.
Dans le deuxième cas de figure, le pronostic
est particulièrement réservé. Il s’agit d’affec-
tions graves avec un risque important d’hy-
drops ou de mort intra-utérine. Lors de bloc
AV complet isolé on trouve fréquemment
chez la femme enceinte des maladies rhu-
matismales ou du moins des anticorps (anti-
Ro, anti-La) élevés. Le pronostic est dans ce
cas plus favorable, mais des bradycardies ex-
trêmes (<50/min) peuvent aussi engendrer

une insuffisance cardiaque et la mort intra-
utérine. Le nouveau-né avec un bloc AV com-
plet nécessitera généralement l’implantation
d’un pacemaker, ce qui est possible dès un
poids de naissance de 1000 g. Plus rarement
un syndrome du QT long est responsable d’un
bloc AV intra-utérin de haut degré 9), 13)–15).

Suivi et conseils 
aux parents concernés

Lorsque nous diagnostiquons une malfor-
mation cardiaque ou un trouble du rythme,
nous devons informer les parents et en
même temps les conseiller. Pour pouvoir
donner des informations exhaustives, le car-
diologue doit disposer d’un diagnostic le plus
précis possible et des connaissances sur
l’évolution intra-utérine des affections car-

Figure 1: Coupe transverse à travers le thorax fœtal.  
Image normale des 4 cavités. LA = oreillette gauche, RA = oreillette droite, LV = ventricule
gauche, RV = ventricule droit, Ao = Aorta descendens, WS = colonne vertébrale.

Figure 2: Coupe sagittale, avec arc aortique 
et origine des grands vaisseaux du cou.  
WS = colonne vertébrale.

Figure 3: écho en mode M à travers le ventricule et l’oreillette 
lors de tachycardie supraventriculaire.

Figure 4: écho en mode M à travers le ventricule et l’oreillette 
lors d’un bloc AV complet.
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diologiques. Une sténose valvulaire par
exemple peut évoluer vers une atrésie, ou
l’étendue de l’hypoplasie des artères pul-
monaires d’une tétralogie de Fallot peut sen-
siblement augmenter. Le cardiologue doit
également pouvoir informer sur les possibi-
lités de traitement et les risques dans le 
centre en question. Un grand nombre de mal-
formations cardiaques peuvent être, de
nos jours, corrigées et ont un bon pronostic. 
D’autres ne peuvent être corrigées que par-
tiellement ou de façon palliative. Ces derni-
ères ont souvent un mauvais pronostic à
moyen terme.
Les parents veulent aussi obtenir des infor-
mations sur la qualité de vie d’un enfant avec
une malformation cardiaque. Ils attendent
des réponses à des questions concrètes,
concernant p.ex. les handicaps physiques et
intellectuels auxquels ils doivent s’attendre.
Le pronostic d’une malformation cardiaque
peut être tellement mauvais que même une
intervention palliative n’est pas indiquée.
Dans un tel cas, il faudra discuter avec les
parents de la possibilité d’une interruption de
grossesse (jusqu’à la 23ème semaine) et du re-
noncement à des mesures intensives (com-
passionate care) dans le post-partum. Les
parents ont besoin également d’un accom-
pagnement lors de la perte de leur enfant,
que ce soit durant la grossesse, lors de l’in-
terruption de celle-ci, ou dans le post-par-
tum.

Prise en charge 

Lorsqu’un problème cardiaque fœtal a été 
diagnostiqué, nous devons planifier le suivi
de la grossesse, l’accouchement et les me-
sures néonatales. Pour cela, une collabora-
tion interdisciplinaire entre obstétricien,
néonatologue et les spécialistes en cardio-
logie pédiatrique, médecine intensive et chi-
rurgie cardiaque est indispensable. Si l’on
prévoit qu’un traitement sera nécessaire,
qu’il s’agisse d’une intervention chirurgicale
ou d’un cathétérisme interventionnel, les dis-
tances de transport doivent être les plus
courtes possible. Il faut planifier la naissance
dans un centre proche d’un service de néo-
natologie, de cardiologie pédiatrique et de
chirurgie pédiatrique. Lorsque les parents se
décident de renoncer à un traitement de leur
enfant après la naissance, il faut prévoir un
suivi optimal du post-partum. En cas d’inter-
ruption de la grossesse, il faut obtenir une
autopsie du fœtus pour confirmer le diagnos-
tic, ce qui tient lieu de contrôle de qualité.

Screening du coeur fœtal

La plupart des malformations cardiaques
sont décelées lors de grossesses n’étant pas
considérées à risque. Pour des raisons de
temps et financières un examen cardiolo-
gique de tous les fœtus n’est pas possible.
Un screening cardiologique lors de l’examen
échographique obstétrical serait souhaitable.
Avec une image des 4 cavités environ 40%,
de toutes les malformations cardiaques pourr-
aient être diagnostiquées; si l’on ajoute une
coupe permettant de voir les grands vaisse-
aux ce pourcentage monte presque 70%.  La
sensibilité d’un tel dépistage dépend de l’ex-
périence de l’examinateur et se situe entre 5
et 60%. En Suisse actuellement environ 15%
de toutes les malformations cardiaques sont
découvertes avant la naissance4), 16)–18).

Intérêt du diagnostic anténatal

L’intérêt du diagnostic anténatal est grand
surtout lorsque la perfusion pulmonaire 
ou systémique après la naissance dépend
de la persistance du canal artériel. Un trai-
tement immédiat avec la prostaglandine E2
peut en empêcher la fermeture et ainsi 
éviter dans la plupart des cas une péjora-
tion de l’état du nouveau-né. La planifica-
tion de l’accouchement dans un centre spé-
cialisé permet de minimiser les distances
de transport et d’éviter ainsi des facteurs de
stress supplémentaires. Un bon état géné-
ral du nouveau-né au moment de l’inter-
vention ou de l’opération influence positi-
vement la morbidité pré- et postopératoire.
Le diagnostic anténatal n’influence pas la
mortalité opératoire en elle-même19)–20).

Conclusions

L’échographie fœtale permet au cardiologue
pédiatre de diagnostiquer une cardiopathie
fœtale. Sa tâche ne se limite pas à l’examen
échographique: il surveille aussi l’évolution
et l’efficacité d’un éventuel traitement mé-
dicamenteux; il suit et conseille finalement
les futurs parents. 
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