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Einfliihrung

Kongenitale Herzfehler (CHD) haben eine In-
zidenz von 6 bis 8 pro 1000 Lebendgebore-
nen und gehoren damit zu den haufigsten
Fehlbildungen"®. Ungefdhr 17% aller CHD
sind zyanotische CHD, 9% linksobstruktive
Malformationen, 57% CHD mit links-rechts
Shunt und 17% sind andere CHD. Ventrikel-
septumdefekte sind die haufigsten CHD und
stellen etwa 40% aller CHD dar?.

Die Diagnose eines CHD ist nicht nur epi-
demiologisch wichtig, sie erlaubt auch eine
rechtzeitige Behandlung und/oder Uberwa-
chung. Bei duktusabhangigen CHD ist eine
friihe Diagnose, namlich vor dem Verschluss
des Ductus arteriosus, von grosser Bedeu-
tung. Bei diesen Neugeborenen kann eine
verspatete Diagnose zu einer erhohten Mor-
biditat und sogar zum Tod fiihren®. Jedoch ist
die Friihdiagnose von CHD im Neugebore-
nenalter schwierig. Nach Angaben der Lite-
ratur erlaubt die pranatale Diagnose die Er-
fassung von nur circa 25% aller CHD®™®. Eine
kirzlich durchgefiihrte Studie, die FETCH-
Studie, bestatigt diese Resultate und meldet
eine Inzidenz pranataler Diagnosen in der
Schweiz von 23%”. Die postnatale Diagnose
in den ersten Lebenstagen beruht norma-
lerweise auf der klinischen Untersuchung
und erlaubt gemass Literatur nur bei etwa
50 bis 75% der Kinder die Erfassung eines
Herzfehlers vor Entlassung vom Wochen-
bett” ™" Das Herzgerdusch in den ersten
Lebenstagen ist ein schlechter Indikator ei-
nes kardialen Defektes. Zusatzlich gibt es
keine gute Korrelation zwischen den klini-
schen Befunden und dem Schweregrad eines
CHDWZ]-B)'

Die bekanntesten diagnostischen Moglich-
keiten sind die klinische Untersuchung, das
Rontgenbild (Rx), das Elektrokardiogramm
(EKG) und die Echokardiographie. Eine kiirz-
lich durchgefiihrte multizentrische Studie™
zeigte, dass die Routine Pulsoximetrie (POx)
am ersten Lebenstag geeignet ist um friih-
zeitig zyanotische CHD zu diagnostizieren.
Wie zuverlassig sind diese Methoden um eine
Diagnose zu stellen?

Die klinische Untersuchung

Die klinische Routineuntersuchung im Wo-
chenbett wird in der Schweiz im Durchschnitt
am zweiten oder dritten Lebenstag durch-
geflihrt. Sie sollte, wenn immer moglich, un-
ter optimalen Bedingungen stattfinden: Ein
erfahrener Untersucher, welcher nicht unter
Zeitdruck steht, untersucht ein ruhiges Kind
in einer ruhigen Umgebung. Bei der klini-
schen Untersuchung sollen folgende Punk-
te beriicksichtigt werden:

Die allgemeine Untersuchung

Der Allgemeinstatus kann auf Anomalien,
welche mit CHD assoziiert sein konnen, hin-
weisen, wie es bei Dysmorphiesyndromen
oder Chromosomenanomalien der Fall ist.
Die Inzidenz eines CHD bei den Trisomien 13,
18, und beim Williams-Beuren Syndrom be-
tragt 90%. Sie liegt bei 40 bis 50% beim
Down- und beim Turner-Syndrom™ . Die Si-
tuation eines Neugeborenen mit einem
Down-Syndrom ist speziell, weil sich diese
Kinder mit CHD wie atrioventrikularen Sept-
umdefekten prasentieren, welche zur pul-
monalen Hypertension neigen, aber bei
eventuell fehlendem Herzgerausch klinisch
schwierig zu erkennen sind. Aus diesem
Grund muss bei allen Neugeborenen mit ei-
nem Down-Syndrom eine Echokardiographie
im ersten Lebensmonat durchgefiihrt wer-
den”. Neben den Kindern mit Dysmorphien
sollen Friihgeborene und untergewichtige
Kinder besonders aufmerksam untersucht
werden, weil die Inzidenz von CHD bei diesen
zwei Risikogruppen hoher ist als bei der nor-
malen Bevolkerung®™. Bei diesen zwei Risi-
kokategorien soll deshalb die Indikation fiir
eine Echokardiographie grossziigiger als
bei der normalen Bevdlkerung gestellt wer-
den.

Die kardiale Untersuchung

Diese muss systematisch durchgefiihrt wer-
den und beinhaltet neben den Vitalzeichen
und der abdominellen Untersuchung zum
Ausschluss einer Hepatomegalie die Inspek-
tion, kardiale Palpation, Auskultation, Pal-
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pation der peripheren Pulse und die Erfas-
sung moglicher Herzinsuffizienzzeichen.

Die Inspektion

Bei der Inspektion muss eine zentrale Zya-
nose ausgeschlossen werden. Obwohl eine
Zyanose bei einer Sattigung unter 80-85%
klinisch bemerkbar ist, wird sie haufig ver-
passt, vor allem bei dunkelhautigen oder an-
amischen Neugeborenen, oder wenn die
Kinder bei einem suboptimalen Licht unter-
sucht werden ™. Eine zentrale Zyanose
kann respiratorisch oder kardial bedingt sein,
und erfordert auf jeden Fall eine sofortige Ab-
klarung und moglicherweise eine Behand-
lung.

Das Prakordium

Die Palpation eines hyperaktiven Prakordi-
ums ist das am haufigsten nicht erkannte kli-
nische Zeichen eines CHD®. Es ist jedoch
sehr wichtig, weil ein persistierendes hyper-
dynames Prakordium das erste und einzige
Zeichen eines CHD sein kann, und eine kin-
derkardiologische Abklarung erfordet.

Die Auskultation

Die Auskultation soll ebenfalls systematisch
durchgeflihrt werden und betrifft den Rhyth-
mus, den ersten Herzton, den zweiten Herz-
ton, eventuelle zuséatzliche Herztone, und
ein mogliches Systolikum und/oder Diasto-
likum.

Der zweite Herzton ist ein sehr wichtiges Ele-
ment der Auskultation, da die meisten Neu-
geborenen mit einem komplexen CHD einen
nicht gespaltenen und haufig akzentuierten
zweiten Herzton aufweisen™ *®. Das Herz-
gerausch stellt eine zusatzliche Schwierigkeit
dar: Bis 60% aller gesunden Termingeborenen
haben ein Herzgerdusch in den ersten Le-
benstagen®’. Bei den meisten Fallen handelt
es sich um ein funktionelles Herzgerausch.
Dieses hat folgende Charakteristiken: es ist
ein Austreibungsgerausch, '/s bis 2/s in In-
tensitat (selten 3/s), mit p.m. tber der Pul-
monalklappe, und manchmal Ausstrahlung in
die Axillae und in den Riicken. Die restliche
kardiale Untersuchung ist normal® . Das
funktionelle Herzgerausch beim Neugebo-
renen wurde extensiv studiert und wird in der
Regel mit den kardiovaskularen Verande-
rungen des transitionellen Kreislaufes in Ver-
bindung gebracht, also mit einem offenen
Ductus arteriosus, aber vor allem mit einer
peripheren Pulmonalstenose, welche physio-
logisch ist und sich innerhalb den ersten 6

Lebensmonaten zuriickbilden sollte® .
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Die peripheren Pulse

Die Palpation der peripheren Pulse kann bei
einem kraftigen unruhigen Neugeborenen
sehr schwierig sein. Schwache Femoralpul-
se bei gut palpablen Brachialpulsen erhoh-
en jedoch den Verdacht auf einen CHD
mit duktusabhangiger Korperperfusion wie
beispielsweise die Aortenisthmussteno-
se™r 2 Auf der anderen Seite schliessen
gute Femoralpulse einen solchen CHD nicht
aus, weil sie palpabel sein konnen solange
die Korperperfusion liber einen rechts-links
Shunt tber den offenen Ductus arteriosus er-

25)

folgt™.

Die Herzinsuffizienz
Herzinsuffizienzzeichen miissen bei der kar-
dialen Untersuchung sorgfaltig gesucht wer-
den. Das erste klinische Zeichen ist haufig
eine Trinkschwache, fast immer von einer Ta-
chypnoe begleitet™ ™. Bei einer persistie-
renden Tachypnoe in Ruhe, definiert durch
eine Atemfrequenz liber 60 pro Minute, soll
nicht nur an eine respiratorische Storung,
sondern auch an eine mogliche Herzinsuffi-
zienz gedacht werden. Eine Rechtsherzin-
suffizienz kann sich durch eine Hepatome-
galie (Leber> 3 cm unter dem Rippenbogen)
und periphere Odeme manifestieren.

Das Rontgenbild
und das Elektrokardiogramm

In einigen Landern gehoren das Thorax
Rontgenbild (Rx) und das Elektrokardio-
gramm (EKG) zur normalen Abklarung bei
Kindern mit einem Verdacht auf CHD oder
sogar bei Kindern mit einem Herzgerausch.
Verschiedene Studien haben gezeigt, dass
die Sensitivitat und die Spezifitat beider
Hilfsmethoden schlecht sind, um Neuge-
borene mit einem CHD zu diagnostizie-
ren”"*®_Ein normales Rx und ein normales
EKG schliessen einen CHD nicht aus. Da-
gegen gehoren beide Untersuchungen zu
den iblichen zuséatzlichen Abklarungen
wenn ein CHD diagnostiziert wurde. Da die
Diagnoserate eines CHD mit Rx oder EKG
nicht erhoht werden kann, sind beide
Untersuchungen als Screening Methode
nicht indiziert.

Die Echokardiographie

Die 2-D Echokardiographie mit pulse wave
und colour Doppler hat eine sehr hohe Sen-
sitivitat und Spezifitat und ist der Gold Stan-
dard in der Diagnose eines CHD. Die Technik
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ist nicht invasiv und schmerzlos, jedoch zeit-
und personalaufwandig. Zusatzlich sind die
Kosten zu hoch, um sie als neonatales Scree-
ning von CHD zu rechtfertigen®?”.

Die Rolle der Pulsoximetrie

Die Pulsoximetrie (POx) wird seit den 80er
Jahren routinemissig als Uberwachung von
Neugeborenen mit respiratorischen oder kar-
dialen Storungen angewendet. Eine kiirzlich
durchgefiihrte Studie™ hat die Eignung eines
POx-Screenings fiir die Friihdiagnose von
CHD beim Neugeborenen analysiert. Die Ar-
beitshypothese war, dass die postduktale
POx als Screening Methode erlaubt, zyano-
tische CHD oder CHD mit duktusabhangiger
Korperperfusion zu diagnostizieren, auch
wenn das Kind asymptomatisch ist. Die Stu-
die wurde prospektiv und multizentrisch in
vier Spitalern in Ziirich durchgefiihrt (Uni-
versitatsSpital, Spital Zollikerberg, Triemli-
spital, Universitats-Kinderklinik). Wahrend ei-
nes Jahres wurden alle Neugeborenen > 35
°/; Schwangerschaftswochen im Wochenbett
in die Studie aufgenommen. Eine postduktale
POx am Fuss wurde am ersten Lebenstag

durchgefiihrt. Bei einem Wert unter 95% er-
folgte eine klinische Untersuchung sowie
eine Echokardiographie, deren Zeitpunkt
vom POx Wert und von den klinischen Zei-
chen abhangig war.

3262 Neugeborene wurden untersucht. Ins-
gesamt bendtigten 24 Neugeborene eine
Echokardiographie auf Grund eines tiefen
POx Wertes (Abb. 7). Von diesen 24 Kindern
hatten 17 einen CHD (15 einen zyanotischen
und 2 einen nicht zyanotischen CHD, aber zu-
satzlich eine pulmonale Hypertension), 5 Kin-
der ein normales Herz, aber mit rechts-links
Shunt Gber den Ductus arteriosus oder das
Foramen ovale als Hinweis einer persistie-
renden pulmonalen Hypertension, und zwei
Kinder ein normales Herz.

Bei insgesamt 40 Kindern wurde die Dia-
gnose eines CHD gestellt (Abb. 2). Neben
den 17 Neugeborenen mit einer tiefen POx,
wovon 11 pranatal diagnostiziert worden wa-
ren, hatten 23 zusatzliche Kinder einen CHD
und eine POx > 95%. Bei diesen Kindern wur-
de die Diagnose auf Grund eines Gerausches
gestellt. Von der Gruppe mit tiefer POx hat-

3262 POx
I

[
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3132 (96%)

POX < 95%
130 (4%)

POx 90-94%,
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109 21
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| |
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CHD REE Herz normal
17 5 2

Abbildung 1: POx-Werte und zusétzliche Abklarungen
POx Pulsoximetrie, CHD congenital heart disease, PPHN persistierende pulmonale Hypertension.
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Abbildung 2: Charakteristiken der Neugeborenen mit kongenitalem Herzfehler

POx Pulsoximetrie, CHD kongenitaler Herzfehler, VSD Ventrikelseptumdefekt, PS Pulmonalstenose,

AVSD atrioventrikuldrer Septumdefekt, HLHS hypoplastisches Linksherzsyndrom, TGA Transposition der grossen
Gefésse, DORV double outlet right ventricle, AIST Aortenisthmusstenose, TAC Truncus arteriosus communis,

AA Aortenatresie, PA Pulmonalatresie.

POxam 1. Lebenstag

POx<95% *

POx = 95%

y

¥ echo ¥ echo indi

ziert wenn

Positive
Familienanamnese

Auffallige klinische
Untersuchung

Beunruhigung
der Eltern

- CHD bei Verwandten 1. Grades

- Mutter mit Diabetes mellitus

- Mutterlicher Drogen- oder
Alkoholkonsum

- Pranataldiagnose eines CHD

- Dysmorphiesyndrom oder multiple
kongenitale Fehlbildungen
- Auffalliger kardialer Status **

- schwere Beunruhigung
der Eltern, auch bei
V.a. funktionnelles
Gerausch

Abbildung 3: Indikationen fiir eine Echokardiographie

* Bei POx<90% ist ein ® echo sofort indiziert. Bei POx zwischen 90 und 94% erfolgt eine zweite Messung einige
Stunden spater; bei persistierendem Wert < 95% ist ein ® echo indiziert.

** Persistierender verstarkter prakordialer Impuls, pathologischer zweiter Herzton, V.a. organisches Gerausch,
schlechte oder fehlende periphere Pulse, Herzinsuffizienzzeichen, Rhythmusstérungen.

ten dagegen nur 6 von 17 ein Herzgerausch.
Wenn nur die zyanotischen CHD beriick-
sichtigt werden, betragt die Sensitivitat eines
POx-Screenings 100%, die Spezifitat 99.7%,
und der positive Voraussagewert 63%. Die
Sensitivitat von 100% ist optimal. Die positi-
ve Voraussagekraft ist wegen den Kindern
mit persistierender pulmonalen Hypertension
nicht sehr hoch, und hat mit dem relativ frii-

hen Zeitpunkt der Messung zu tun. Wir be-
trachten dies nicht als Nachteil, weil die Er-
fassung einer pulmonalen Hypertension
wichtig ist, um diese Kinder rechtzeitig zu
therapieren, und um den Verlauf des Pul-
monalisdruckes nachkontrollieren zu konnen.
Auf Grund dieser Studie, welche andere An-
gaben der Literatur bestatigt™*?, ist die Rou-
tine POx einfach und zuverlassig, um zyan-
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otische CHD bei asymptomatischen Neuge-
borenen zu diagnostizieren.

Empfehlungen zum neonatalen
Screening von CHD
in Gebarkliniken

Zur Erfassung von kongenitalen Herzfehlern
beim Neugeborenen wird als Ergédnzung
zur sorgfaltigen klinischen Untersuchung
ein POx-Screening empfohlen (Abb. 3). Die
Schweizerischen Gesellschaften fiir Padia-
trische Kardiologie und fiir Neonatologie
empfehlen, eine POx bei jedem Neugebore-
nen durchzufiihren. Sie soll postduktal, also
an einem Fuss, wahrend des ersten Le-
benstages durchgefiihrt werden, wenn mog-
lich bei einem schlafenden oder ruhigen Neu-
geborenen. Sobald eine gute Pulswelle re-
gistriert wird, kann der hochste Wert notiert
werden. Die Untersuchung sollte innerhalb
von 2 Minuten durchgefiihrt werden konnen.
Ein Wert von > 95% wird als normal be-
trachtet. Bei einem grenzwertigen Wert von
90-94% und wenn das Kind keinen klinischen
Verdacht auf CHD aufweist, kann die POx
nach einigen Stunden wiederholt werden. Er-
reicht die Kontrolle wiederum nicht 95%, ist
eine Echokardiographie indiziert. Bei einem
Wert < 90% oder bei einem klinischen Ver-
dacht auf CHD soll sofort eine Echokardio-
graphie durchgefiihrt werden und das Kind
gegebenenfalls notfallméassig auf eine kin-
derkardiologische Abteilung verlegt wer-
den.

Bei normaler POx gelten als weitere Indika-
tionen fir eine kinderkardiologische Abkla-
rung inklusiv Echokardiographie drei Fakto-
ren: eine positive Familienanamnese, eine
auffallige klinische Untersuchung, oder der
Wunsch sehr dngstlicher Eltern® (Abb. 3).

Schlussfolgerung

Die Friiherfassung von kongenitalen Herz-
fehlern ist beim Neugeborenen schwierig.
Eine verspatete Diagnose kann zu einer er-
hohten Morbiditat und Mortalitat fiihren.
Ein normaler neonataler klinischer Status
schliesst einen Herzfehler nicht aus.

Das Pulsoximetrie Screening stellt eine effi-
ziente erganzende Untersuchung dar und ist
geeignet um friihzeitig zyanotische CHD zu
diagnostizieren. Ein POx-Screening am ers-
ten Lebenstag soll, zusatzlich zu einer sorg-
faltigen klinischen Untersuchung, erlauben,
komplexe CHD zeitgerecht zu erfassen.
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Abkiirzungen

CHD: kongenitaler Herzfehler
EKG: Elektrokardiogramm
POx: Pulsoximetrie

Rx:  Rontgenbild

Korrespondenzadresse:
Dr. med. Romaine Arlettaz
Klinik fiir Neonatologie
UniversitatsSpital
Frauenklinikstrasse 10
CH-8091 Ziirich

Tel. +41 44 255 35 82
Fax +41 44 255 44 32
romaine.arlettaz@usz.ch
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Erratum

Antibiothérapie prophylactique périopéra-
toire chez I'enfant (Paediatrica 2005, vol 16
n°4, p. 27-29 - www.swiss-paediatrics.org

paediatrica/vol16 /vol16n4/pdf/27-29

-pdf)

Perioperative Antbiotikaprophylaxe bei
Kindern (Paediatrica 2005, vol 16(4), S.
30-33 - www.swiss-paediatrics.org/pae-
diatrica/vol16 /vol16n4 /pdf/30-33.pdf)

La remarque suivante manque:
Die folgende Notiz fehlt:

«Les interventions non mentionnées dans
les tableaux 1 a 4 ne nécessitent pas de
prophylaxie antibiotiquey

«In der Tabellen 1-4 nicht aufgefiihrte Ein-
griffe bedlrfen keiner perioperativen Anti-
biotikaprophylaxey
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Recommandations concernant
le screening néonatal des cardiopathies

congénitales

Romaine Arlettaz, Clinique de néonatologie, hopital universitaire de Zurich
Urs Bauersfeld, Service de cardiologie pédiatrique, hopital pédiatrique universitaire, Zurich

Introduction

Les cardiopathies congénitales (CC) ont une
incidence de 6 a 8 pour 1000 naissances vi-
vantes et appartiennent donc aux malfor-
mations congénitales les plus fréquentes”™.
Environ 17% d’entre elles sont des malfor-
mations cardiaques cyanogenes, 9% sont des
|ésions obstructives du coeur gauche, 57%
sont des malformations avec shunt gauche-
droit, et 17% sont des malformations variées.
Les communications interventriculaires sont
les malformations de loin les plus fréquentes
et représentent environ 40% de toutes les
CC". Le diagnostic d’une CC n’est pas seu-
lement important du point de vue épidé-
miologique, il permet encore un traitement
et une surveillance précoces. Dans le cas
d’'une CC canal-dépendante, un diagnostic
avant la fermeture du canal artériel est pri-
mordial. Chez ces nouveau-nés, un retard de
diagnostic éléve la morbidité et peut méme
étre fatal’. Néanmoins, le diagnostic précoce
d’'une CC chez un nouveau-né est souvent
difficile. Selon les données de la littérature,
le taux de diagnostic prénatal ne dépasse
pas 25%”. Une étude effectuée récemment,
la FETCH-study, confirme ces résultats et
mentionne qu’en Suisse, le taux de diagno-
stic prénatal de CC s’éléve a 23%”. Le dia-
gnostic post-natal durant les premiers jours
de vie repose en général sur 'examen clini-
que et permet de poser le diagnostic avant
la rentrée a domicile du nouveau-né dans 50
a75%des cas™ ™", La présence d’un souf-
fle cardiaque durant les premiers jours de vie
est un mauvais parametre. De plus, la cor-
rélation entre les signes ou symptomes dé-
tectés a I'examen clinique et la sévérité de
la lésion cardiaque est pauvre™ ™.

Les méthodes diagnostiques les plus con-
nues sont I'examen clinique, la radiographie
(Rx), I'électrocardiogramme (ECG) et I'écho-
cardiographie. Une étude multicentrique ef-
fectuée récemment™ montre que Iutilisation
systématique du saturomeétre (SpO:) au pre-
mier jour de vie est efficace pour détecter de

fagon précoce une malformation cardiaque
cyanogeéne.

Quelle est la fiabilité de ces différentes mé-
thodes diagnostiques?

Lexamen clinique

En Suisse, I'examen clinique du nouveau-né
a la maternité est pratiqué en général au deu-
xiéme ou troisieme jour de vie. Cet examen
devrait dans la mesure du possible s’effec-
tuer dans des conditions optimales: un exa-
minateur expérimenté, qui dispose du temps
nécessaire, examine un enfant calme dans
un environnement calme. Lors de I'examen
clinique, les points suivants doivent étre con-
sidérés:

Lexamen clinique général

’examen clinique général peut attirer I'at-
tention sur une éventuelle CC associée, com-
me c’est le cas en présence d’un syndrome
dysmorphique ou d’une anomalie chromo-
somique. Lincidence d’une CC en présence
d’une trisomie 13, d’une trisomie 18, ou d’un
syndrome de Williams-Beuren est de 90%.
Elle est de 40 a 50% en présence d’un syn-
drome de Down ou d’un syndrome de Tur-
ner® ™. Le nouveau-né avec un syndrome de
Down présente une situation particuliere:
chez ces enfants, la Iésion cardiaque la plus
courante est le canal atrio-ventriculaire, qui
peut rapidement évoluer en hypertension
pulmonaire, mais qui d’un autre coté s’ac-
compagne rarement d’un souffle cardiaque,
ce qui rend son diagnostic particulierement
délicat. Pour cette raison, une échocardio-
graphie effectuée pendant le premier mois
de vie est recommandée chez tous les nou-
veau-nés avec un syndrome de Down"”.

En plus des enfants présentant un syndrome
dysmorphique, les prématurés et les enfants
avec un retard de croissance intra-utérin re-
présentent deux catégories a risque, car chez
eux, I'incidence de CC est plus élevée que
dans une population normale™. Pour cette
raison, I'indication a effectuer une échocar-
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diographie doit étre généreuse dans ces
deux groupes d’enfants a risque.

Lexamen clinique cardiaque

’examen cardiaque doit étre effectué de fa-
¢on systématique et comprend, en plus des
signes vitaux et de la palpation abdominale
a la recherche d’une hépatomégalie, I'ins-
pection et la palpation cardiaques, I'auscul-
tation, la palpation des pouls périphériques,
et la recherche de signes d’insuffisance car-
diaque.

Linspection

Linspection a pour but principal I'exclusion
d’une cyanose centrale. Bien qu’il soit pos-
sible de détecter cliniguement une cyanose
en présence d’une saturation au-dessous de
80-85%, cela reste tres difficile, en particu-
lier chez les nouveau-nés avec peau pig-
mentée, ou anémiques, ou examinés sous un
mauvais éclairage™ . Une cyanose centra-
le peut avoir une origine respiratoire ou car-
diaque; elle nécessite toujours des investi-
gations complémentaires et, le cas échéant,
un traitement approprié.

Le précordium

La palpation d’un précordium hyperactif est
le signe clinique le plus méconnu de CC?. Il
est néanmoins tres important d’apprendre a
détecter un précordium hyperactif persis-
tant, car il peut étre le premier et parfois le
seul signe clinique de CC, et il nécessite en
général une investigation cardiologique™.

Lauscultation

Lauscultation cardiaque doit également
étre effectuée de fagon systématique et
comprend le rythme cardiaque, le premier
bruit, le deuxiéme bruit, d’éventuels bruits
supplémentaires, et la présence d’un souffle
systolique et/ou diastolique.

Le deuxieme ton est un élément important
de l'auscultation cardiaque, car la plupart des
nouveau-nés avec une CC complexe pré-
sentent un deuxieme bruit unique et souvent
accentué™ ™. La présence d’un souffle car-
diaque présente une difficulté sérieuse: en
effet, jusqu’a 60% des nouveau-nés a terme
sains ont un souffle cardiaque durant les pre-
miers jours de vie”'. Dans la grande majori-
té des cas, il s’agit d’un souffle fonctionnel.
Celui-ci présente les caractéristiques sui-
vantes: le souffle est systolique, éjectionnel,
d’intensité faible (/s ou 2/s, rarement /),
avec un point maximal au niveau de la valve
pulmonaire, et parfois une irradiation dans
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l'aisselle et dans le dos. Le reste de 'examen
cardiaque est normal®***, Le souffle car-
diaque fonctionnel néonatal a été étudié de
fagon approfondie et est généralement at-
tribué aux changements cardio-vasculaires
liés a la circulation transitionnelle, tels la per-
sistance du canal artériel mais aussi et sur-
tout la sténose pulmonaire périphérique, qui
est physiologique et se normalise dans les 6
premiers mois de vie” .

Les pouls périphériques

La palpation des pouls périphériques peut
étre difficile chez le nouveau-né, surtout s’il
est vigoureux ou agité. En présence de pouls
fémoraux faibles et simultanément de bons
pouls brachiaux, il faut penser a des CC avec
perfusion systémique canal-dépendante, la
coarctation de 'aorte en étant 'exemple le
plus classique™ *** D’autre part, il faut
étre conscient que des pouls fémoraux nor-
maux ne permettent pas d’exclure une telle
CC, car ils sont palpables aussi longtemps
qu’un shunt droit-gauche au niveau du canal
artériel garantit une bonne perfusion systé-

mique de la moitié inférieure du corps™.

Linsuffisance cardiaque

Une insuffisance cardiaque doit étre re-
cherchée soigneusement. Le signe clinique
le plus fréquent est une fatigue ou un es-
soufflement lors des repas, symptome tres
souvent accompagné d’une tachypnée® ™.
Lorsqu’une tachypnée au repos, définie par
une fréquence respiratoire supérieure a 60
par minute, persiste, il ne faut pas seulement
envisager une cause respiratoire, mais éga-
lement une potentielle insuffisance cardiaque.
Sil'insuffisance cardiaque est droite, elle peut
également se manifester par une hépatomé-
galie (foie >3 cm au-dessous du rebord costal)
ou des oedemes périphériques.

La radiographie et
I'électrocardiogramme

Dans certains pays, la radiographie du tho-
rax (Rx) et I'électrocardiogramme (ECG) font
partie des investigations de routine chez tout
enfant suspect de CC ou méme chez tout en-
fant avec un souffle cardiaque. Plusieurs étu-
des ont démontré cependant que la sensi-
bilité et la spécificité de ces investigations
sont insuffisantes pour permettre de détec-
ter une Iésion cardiaque chez le nouveau-
né””: une Rx et un ECG normaux n’excluent
en aucun cas une CC. En revanche, ces deux
méthodes d’investigations complémentaires
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font généralement partie du bilan pratiqué
lorsqu’une CC a été diagnostiquée. Du fait
que la Rx et ’'ECG ne permettent pas d’ac-
croitre les chances de diagnostic, ces exa-
mens complémentaires ne peuvent pas
étre recommandés de fagon systématique.

Léchocardiographie

’échocardiographie bi-dimensionelle avec
Doppler pulsée et Doppler couleur fait
preuve d’une sensibilité et d’'une spécificité
trés élevées et elle représente I'investigation
complémentaire de choix dans le diagnostic
d’une CC. Cette technique est non doulou-
reuse et non invasive mais nécessite un in-
vestissement important en temps et en per-
sonnel. De surcroit, les codts élevés ne jus-
tifient pas son utilisation comme screening
néonatal a la recherche de CC*?.

Le role de la saturométrie

La saturométrie (SpO:) est utilisée depuis les
années 80 pour monitorer les nouveau-nés
atteints de troubles respiratoires ou cardia-
ques. Une étude effectuée récemment™ a
étudié le role d’un screening a 'aide de la

SpO: dans le diagnostic précoce de CC chez
le nouveau-né. Lhypothése de travail était la
suivante: une mesure de la SpO: post-duc-
tale chez tous les nouveau-nés au premier
jour de vie devrait aider a diagnostiquer des
CC cyanogenes ou a perfusion systémique
dépendante du canal artériel, méme si le
nouveau-né est asymptomatique. Cette étu-
de a été conduite de fagon prospective et
multicentrique dans quatre hépitaux de Zu-
rich (hopital universitaire, hopital de Zolli-
kerberg, Triemlispital, et hopital pédiatrique
universitaire). Pendant une année, tous les
nouveau-nés dés 35 °/; semaines de gros-
sesse hospitalisés a la maternité ont été in-
clus dans I'étude. Au premier jour de vie, une
SpO: post-ductale a été effectuée au pied. En
cas de valeur inférieure a 95%, un examen cli-
nique et une échocardiographie ont été pra-
tiqués, dont I'urgence dépendait de la valeur
de la SpO: et d’éventuels signes cliniques.

Au total, 3262 nouveau-nés ont été étudiés.
Leurs valeurs de SpO: sont représentées sur
la fig. 1. Une SpO: inférieure a 95% a néces-
sité une échocardiographie chez 24 enfants,
parmi lesquels 17 avaient une CC (dont 15
une CC cyanogéne et 2 une CC non cyano-
géne mais associée a une hypertension pul-

3262 SpO,
|

I
SpO, = 95%
3132 (96%)

SpO, < 95%
130 (4%)

1

SpO, 90-94%,

Sp0O, < 90% ou

pas de suspicion de CC suspicion de CC
109 21
SpO, répétée écho
109 21
l |
Sp0, = 95% Sp0O, < 95%
106 3
echos 3 —— total échos 24
[ [ | 1
cC HPP| | coeur normal
17 5 2

Figure 1: Valeurs de saturométrie et investigations complémentaires
Sp0: saturométrie, CC cardiopathie congénitale, HPP hypertension pulmonaire persistante.
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Figure 2: Caractéristiques des nouveau-nés avec cardiopathie congénitale

CIV communication interventriculaire, SP sténose pulmonaire, CAV canal atrio-ventriculaire, SHCG syndrome
d’hypoplasie du coeur gauche, TGV transposition des gros vaisseaux, VDDI veutricule droit a double issue,
CoA coarctation de I'aorte, TAC tronc artériel commun, AA atrésie de 'aorte, AP atrésie pulmonaire,

SpO: saturométre, CC cardiopathie congénitale.

SpO, au 1* jour de vie

\ 4 4
SpO, <95% * SpO, = 95%
\ 4 v
US v US ¥ indiqué si

A

Anxiété
parentale

Anamnése familiale
positive

Examen clinique
pathologique

- syndrome dysmorphique ou
malformations congénitales multiples
- status cardiaque pathologique **

- CC chez parenté 1°" degré

- mére avec diabéte de type |

- consommation maternelle de
drogues ou d‘alcohol

- diagnostic prénatal de CC

- anxiéte parentale trés
forte, méme si le souffle
est considéré comme
fonctionnel

Figure 3: Indications a effectuer une échocardiographie

* Une Sp0:< 90% nécessite un US # en urgence; une valeur de SpO: entre 90 et 94% nécessite un contrdle
aprés quelques heures et, sila SpO: persiste < 95%, un US @@ est indiqué.

** Persistance d’un précordium accentué, deuxieme bruit cardiaque pathologique, suspicion de souffle organique,
pouls périphériques faibles ou absents, signes cliniques d’insuffisance cardiaque, troubles du rythme cardiaque

monaire), 5 avaient une anatomie cardiaque
normale mais une hypertension pulmonaire
avec shunt droit-gauche au niveau du canal
artériel ou du foramen ovale, et 2 enfants
avaient un coeur normal.

Au total, un diagnostic de CC a été posé chez
40 enfants (fig. 2). En plus des 17 enfants
avec une SpO0: insuffisante, dont 11 avaient
bénéficié d’'un diagnostic prénatal, 23 en-

fants avaient une CC et une SpO: > 95%.
Chez ces 23 enfants, c’est un souffle car-
diaque qui a conduit au diagnostic. En re-
vanche, dans le groupe des 17 enfants avec
une SpO0: insuffisante, seuls 6 enfants pré-
sentaient un souffle cardiaque (fig. 2).

Si I'on considére les CC cyanogénes uni-
quement, la sensibilité de la saturométrie uti-
lisée en screening est de 100%, la spécifici-
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té de 99.7% et la valeur prédictive positive est
de 63%. Sila sensibilité est optimale, la valeur
prédictive positive n’est pas trés élevée en rai-
son des enfants présentant une hypertension
pulmonaire persistante. Leur nombre est re-
lativement élevé car les mesures ont été ef-
fectuées au premier jour de vie déja. Loin de
considérer ces faux positifs comme un pro-
bléme, nous jugeons important de poser un
diagnostic exact et de fagon précoce chez ces
enfants, afin de leur fournir une surveillance
et un traitement appropriés et de pouvoir sui-
vre I'évolution de la pression pulmonaire jus-
qu’a sa normalisation.

Ces résultats, qui confirment d’autres don-
nées de la littérature®® ) démontrent qu’un
screening a I'aide d’un saturométre est fiable
dans le diagnostic de CC cyanogénes chez le
nouveau-né méme lorsqu’il est asympto-
matique.

Recommandations concernant
la détection néonatale de
CC dans les maternités suisses

Dans le but d’améliorer la détection néona-
tale de CC, il est recommandé d’effectuer
une mesure systématique de la SpO: post-
ductale en plus de I’'examen clinique de rou-
tine (fig. 3). Les Sociétés Suisses de Néo-
natologie et de Cardiologie Pédiatrique re-
commandent un screening au moyen d’un
saturometre chez tous les nouveau-nés.
Cette mesure doit étre post-ductale, donc ef-
fectuée a un pied, au premier jour de vie, de
préférence lorsque que le bébé dort ou est
tranquille. Dés que I'onde pulsatile est bon-
ne, la valeur maximale de saturation est no-
tée. La mesure se fait pendant deux minutes
au maximum. Une valeur de SpO. > 95% est
considérée comme normale.

En cas de valeurs comprises entre 90 et 94%
et si I'examen clinique ne laisse pas su-
specter de CC, la SpO: peut étre répétée
aprés quelques heures. Une deuxiéme valeur
également inférieure a 95% pose I'indication
a un contrdle échocardiographique. En cas
de valeurs inférieures a 90% ou si des signes
cliniques évocateurs d’une Iésion cardiaque
sont présents, une échocardiographie doit
étre pratiquée rapidement et, le cas échéant,
le nouveau-né doit étre transféré en urgen-
ce dans un service de néonatologie avec con-
sultation de cardiologie pédiatrique.

Si la SpO: est normale, les indications sup-
plémentaires @ montrer I'enfant & un car-
diologue pédiatre sont les suivantes: une an-
amnese familiale positive, un examen clini-
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que évocateur de CC, ou une anxiété pa-
rentale importante® (fig. 3).

Conclusion

La détection de CC chez le nouveau-né est
difficile. Un diagnostic tardif peut augmenter
la morbidité et peut méme étre fatal. Un exa-
men clinique néonatal normal ne permet pas
d’exclure une CC.

Lutilisation systématique de la SpO: est une
méthode complémentaire efficace et simple;
elle permet de diagnostiquer de fagon fiable
et rapide une CC cyanogene. Un screening
al'aide de la SpO: chez tous les nouveau-nés
au premier jour de vie associé a un examen
clinique soigné devrait permettre de diag-
nostiquer une CC complexe a un stade pré-
coce.
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Abbréviations

CC:
ECG:
Rx:
SpO::

cardiopathie congénitale
électrocardiogramme
radiographie
saturométrie



