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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-
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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.
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- syndrome dysmorphique ou
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- status cardiaque pathologique **
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drogues ou d‘alcohol

- diagnostic prénatal de CC
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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



