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Advantages of prenatal diagnosis

The diagnosis of a congenital heart disease
can be made by fetal ultrasound as soon as
the 12th week of pregnancy. The main indica-
tions for fetal echocardiography are maternal
and fetal. Sequential approach is necessary to
precise the anatomy and to elaborate a the-
rapeutic strategy for that patient. For severe
heart lesions delivery and postnatal care can
be programmed, avoiding thus severe hypo-
xia and acidosis after birth. The prognosis of
these children are thus much improved.
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Léchocardiographie feetale permet de poser le diagnostic
d’une malformation cardiaque dés la 12¢ semaine de gesta-
tion. On distingue des indications maternelles et des indica-
tions foetales. Une approche séquentielle est nécessaire pour
permettre de définir avec précision la cardiopathie afin de
pouvoir élaborer une stratégie thérapeutique.

Lors de cardiopathies congénitales graves, 'accouchement et
la prise en charge postnatale immédiate peuvent étre pro-
grammés, évitant ainsi une décompensation cardiaque. Ceci
améliore considérablement le pronostic de ces enfants.

INTRODUCTION

Le développement des techniques ultrasonographiques nous
permet d’évaluer le coeur foetal et son développement dans
les 2¢ et 3¢ trimestres de grossesse. Le diagnostic d’une mal-
formation cardiaque congénitale significative peut étre posé
de facon certaine entre 12 et 16 semaines de gestation, les
images échocardiographiques chez le foetus étant excellen-
tes, dues a la présence du liquide amniotique et du fait de la
non-inflation des poumons foetaux a cet age. Ces développe-
ments techniques ont amené a la création de Centres de car-
diologie feetale ou obstétriciens, périnatologues, néonatolo-
gues, cardiologues pédiatres et chirurgiens cardiaques congé-
nitaux collaborent de fagon organisée pour donner des soins
optimaux aux nouveau-nés avec cardiopathies congénitales
dans le but d’améliorer le pronostic de ces enfants.

TECHNIQUE

L'échocardiographie bidimensionnelle est I'examen primaire pour ce type
d’évaluation.!'? La vue des quatre cavités et celle du long axe visualisant les
deux gros vaisseaux permettent d’établir I'anatomie cardiaque fcetale avec pré-
cision. Le doppler couleur donne des informations sur les flux et d’éventuelles
sténoses ou insuffisances des valves cardiaques. Léchocardiographie par Mode-M
est utilisée pour I'évaluation du rythme cardiaque foetal et de la fréquence car-
diaque. Plus récemment, de nouvelles techniques comme I'IRM et la magnéto-
cardiographie?4 ont été utilisées pour compléter 'examen cardiaque feetal.

INDICATION

Il y a deux grandes catégories d'indications pour I'évaluation du cceur foetal :
les indications maternelles et les indications foetales (tableau 1).°> Les indica-
tions maternelles sont d’une part les méres qui ont elles-mémes des malforma-
tions cardiaques congénitales, d’autre part celles qui ont préalablement donné
naissance a un enfant avec une cardiopathie congénitale. Dans ce groupe, il y a
12 a 13% de risques pour le foetus d’avoir une cardiopathie congénitale donc une
incidence nettement plus élevée que l'incidence normale des malformations
congénitales qui est de 0,8% dans la population néonatale.

Une deuxieme indication maternelle est formée par les meres qui présentent
une maladie métabolique ou systémique, comme le diabéte, le lupus érythéma-
teux ou le syndrome de Sjogren. Les meéres présentant un diabéte ont un risque



Tableau I. Indications a une évaluation échocardio-
graphique foetale

* Indications maternelles

— Anamnése familiale de cardiopathie congénitale

— Maladies métaboliques: diabéte, phénylcétonurie

— Maladies autoimmunes: lupus érythémateux, syndrome de
Sjogren

— Maladies familiales héréditaires: syndrome de Marfan,
d’Ellis-van-Crefeld, de Noonan

— Exposition aux agents tératogenes : médicaments
psychoneurologiques, antiépileptiques, lithium

— Fécondation in vitro

* Indications feetales

— Malformations extracardiaques

— Anomalies chromosomiques

— Clarté nucale au I®" trimestre

— Suspicion de cardiopathie a l'ultrason obstétrical

— Troubles du rythme foetal

— Hydrops feetal

— Gestation multiple et syndrome transfuseur-transfusé

plus important d’avoir un enfant avec malformation congé-
nitale, indépendamment du contrble de leur glycémie. Ces
foetus nécessitent une évaluation cardiaque tét dans la
grossesse. lls peuvent également développer, en fin de
gestation, une cardiomyopathie hypertrophique obstructive
sévere pour laquelle une écho feetale plus tard dans la
grossesse est également indiquée. Les meres avec un lu-
pus érythémateux systémique et un syndrome de Sjogren
ont des anticorps circulants anti-RO et anti-LA qui peuvent
passer le placenta apres 16 a 20 semaines de gestation et,
dans environ 50% des cas, produire une réaction inflamma-
toire dans le noeud atrioventriculaire fcetal avec dévelop-
pement d'un bloc atrioventriculaire congénital complet et
une cardiomyopathie dilatée.® Chez ces feetus, il est impor-
tant de contrdler la fréquence cardiaque pendant les
deuxiéme et troisieme trimestres de gestation et d’évaluer
le retentissement de ces bradycardies sur le cceur foetal.

Finalement, le dernier groupe d'indications maternel-
les est celui des meéres dont les foetus ont été exposés a
des agents tératogénes comme certains groupes de médi-
caments psycho-neurologiques ou antiépileptiques qui ne
peuvent souvent pas étre arrétés avant la grossesse. Ceux-
ci sont souvent associés a des développements d’anoma-
lies du coeur droit, comme la maladie d’Ebstein,” les sté-
noses pulmonaires, les tétralogies de Fallot ou a des com-
munications interventriculaires ou interauriculaires.

Les indications foetales sont les malformations extracar-
diaques et les anomalies chromosomiques. Environ 30% de
ces patients présentent une malformation cardiaque asso-
ciée, 'exemple le plus connu étant la trisomie 21 et le
canal atrioventriculaire complet.

Un autre groupe est celui des foetus avec hydrops ou
hydramnios, pour lesquels il est important d’étre certain
que I'hydrops ne soit pas le reflet d’'une insuffisance cardia-
que congestive secondaire a une malformation cardia-
que.®

La présence d’arythmies foetales nécessite également
une échocardiographie foetale car ces arythmies peuvent
étre associées a des malformations cardiaques structurel-

les. Larythmie en elle-méme peut aussi poser un danger
pour le développement fcetal. Certaines arythmies com-
me le flutter ou la tachycardie supraventriculaire nécessi-
tent parfois une intervention pharmaco-thérapeutique in-
tra-utérine afin de prévenir une mort in utero ou des sé-
quelles neurologiques. De méme, la bradycardie foetale
peut étre une cause d’hydrops foetal nécessitant un accou-
chement prématuré.

Ces dernieres années, la présence d’'une clarté nucale
tot dans la grossesse est devenue rapidement la principa-
le raison de référence. On sait que cette clarté nucale peut
étre associée a des malformations cardiaques.? 10

Finalement, un groupe de fcetus avec malformations car-
diaques congénitales est référé par des obstétriciens qui
ont visualisé une apparence anormale du cceur foetal lors
d’un contréle ultrasonographique de routine. Les obstétri-
ciens sont formés pour visualiser les quatre cavités nor-
males et le long axe du cceur et ce type de screening for-
me le potentiel le plus important pour la reconnaissance
d'une malformation cardiaque tot dans la grossesse.

DIAGNOSTIC ET INTERPRETATION

Pour arriver a poser un diagnostic de cardiopathie, I'ap-
proche séquentielle est la plus utile car elle permet une
analyse par étapes du retour veineux pulmonaire et systé-
mique vers l'oreillette, des connections entre les oreillet-
tes et les ventricules et des connections entre les ventri-
cules et les gros vaisseaux (figure 1).!.2 Dés qu’un diagnos-
tic est posé, une stratégie thérapeutique peut étre concue
et les progressions anatomique et fonctionnelle du cceur
peuvent étre anticipées.!!'!? Lindication a une analyse
chromosomique et le besoin d’investigations supplémen-
taires par ultrasons pour exclure d’éventuelles anomalies
d’organes associées doivent étre discutés. Finalement, une
planification de I'accouchement et des soins postnatals
doivent étre prévus. Lensemble de ces facteurs doit étre
inclus dans une consultation extensive avec les parents.

~ sl -

Figure |.Transposition des gros vaisseaux:
échocardiographie feetale a 16 semaines

Laorte sort du ventricule droit, I'artére pulmnonaire du ventricule
gauche. RV: ventricule droit; LV: ventricule gauche; mPa: artére pulmo-
naire; aAo: aorte
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RESULTATS

La mortalité intra-utérine spontanée chez les foetus dia-
gnostiqués avec une cardiopathie s’éleve a environ 10%.
Cette mortalité semble étre surtout liée a des anomalies
chromosomiques ou des malformations extracardiaques
associées. Un second grand groupe sont les fcetus avec des
cardiopathies potentiellement létales, de type ventricule
unique ou syndrome d’hypoplasie du cceur gauche, ! ot les
parents ont décidé d'interrompre la grossesse en raison
d'un mauvais pronostic ou d'une qualité de vie tres limitée.

Un plus petit groupe de parents dans cette méme caté-
gorie opte pour la poursuite de la grossesse et de l'accou-
chement mais sans traitement postnatal, excepté les soins
de confort du nouveau-né. Ces nouveau-nés décedent gé-
néralement dans les premiers jours de vie au moment de
la fermeture du canal artériel.

Le groupe le plus important est néanmoins le groupe
des foetus nécessitant des soins postnatals immédiats et
une correction chirurgicale, comme la transposition des gros
vaisseaux, I'atrésie pulmonaire, le syndrome d’hypoplasie
du coeur gauche ou I'hypoplasie de I'arc aortique. Pour ces
foetus, il est important d’avoir un accouchement programmé
dans un centre tertiaire avec des soins intensifs néonatausx,
de la cardiologie pédiatrique et de la chirurgie cardiaque
congénitale a disposition. Une provocation planifiée de
I'accouchement, ou si nécessaire une césarienne, permet-
tront une prise en charge optimale et une confirmation
échocardiographique immédiate de la malformation. La
majorité de ces nouveau-nés nécessite un traitement de
prostaglandines pour maintenir le canal artériel ouvert. Si
les prostaglandines sont débutées juste apres I'accouche-
ment avant que le bébé ne présente une acidose métabo-
lique, de tres petites quantités sont suffisantes pour main-
tenir le canal ouvert, ce qui évite une dépression respira-
toire, une hémorragie intracérébrale et une friabilité
accrue des tissus. Le bébé peut si nécessaire étre intubé et
ventilé avant apparition d’'une hypoxie ou d’'une hypercap-
nie. Lensemble de ces facteurs permettra au chirurgien
d’opérer le nouveau-né avec cardiopathie congénitale dans
des conditions préopératoires optimales.!4 Des études ont
montré que les nouveau-nés avec des valeurs préopéra-
toires de lactate basses ont un pronostic neurologique a

Tableau 2. Avantages du diagnostic prénatal

* Préparation des parents

* Suivi de I'évolution de la cardiopathie in utero
Planification de I'accouchement

» Optimalisation de la prise en charge péri et postnatale
immédiate

Planification de la stratégie opératoire postnatale

* Amélioration du pronostic dans les cardiopathies graves
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cardiopathies congénitales, comme le canal atrioventricu-
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pathie congénitale (tableau 2).
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ge des nouveau-nés avec cardiopathies, I'annonce d’'un
diagnostic prénatal de cardiopathie congénitale reste une
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CONCLUSIONS

Le diagnostic prénatal des cardiopathies congénitales
permet une amélioration importante de la prise en charge
postnatale de ces nouveau-nés et améliore leur survie glo-
bale (tableau 3). Dans la région de recrutement du CHUV,
les cardiopathies congénitales diagnostiquées en prénatal
sont d’environ 25 a 30%. Lamélioration des connaissances
des obstétriciens et périnatologues va nous permettre
d’augmenter ce pourcentage de facon significative dans les
années a venir. ]

Tableau 3. Cardiopathies bénéficiant d’un diagnostic
prénatal

» Cardiopathies dépendantes du canal artériel : hypoplasie cceur
gauche, atrésie pulmonaire, transposition des gros vaisseaux

» Cardiopathies cyanogénes

» Cardiopathies obstructives sévéres: sténose aortique sévere,
sténose pulmonaire sévére, cardiomyopathies obstructives

* Troubles du rythme
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