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CHOIX DU LIEU DE NAISSANCE DU
FCETUS CARDIOPATHE

EXPERIENCE LIEGEOISE ET RECOMMANDATIONS
INTERNATIONALES

VaN LiNTHoUT C (1), BRuLmANs C (1), CareLLE X (1), KriDELKA F (1), SEGHAYE MC (2)

REsumE : Le choix d'une structure de naissance adaptée
au foetus cardiopathe permet de diminuer la morbi-mor-
talité néonatale. Nous rapportons I'expérience du CHU de
Liege en matiére d’orientation obstétricale des foetus car-
diopathes et la confrontons aux données internationales.
De 2011 a 2016, 54 feetus cardiopathes ont été examinés
dans notre unité de diagnostic anténatal. Cette série fait
I'objet d’'une analyse rétrospective en termes de pertinence
du choix du lieu de naissance au vu de I'évolution post-
natale et d’'une confrontation aux recommandations inter-
nationales récentes de transfert in utero. Ces dernieres
reposent sur le risque d’instabilité néonatale et différent
pour les cardiopathies ducto-dépendantes. L’évolution
néonatale et le faible taux de transfert postnatal urgent (4
%) dans notre série témoignent d’'une orientation obstétri-
cale adaptée. Nous proposons d’'implémenter, au sein du
département obstétrical universitaire liégeois, les recom-
mandations francaises de transfert in utero en centre
tertiaire, notamment le transfert des cardiopathies ducto-

dépendantes.
Mors-cLEs : Cardiopathies congénitales - Echocardio-
graphie faetale - Accouchement - Transfert in utero

DELIVERY SITE FOR FCETUS WITH CONGENITAL HEART
DISEASE : CHU oF LIEGE EXPERIENCE AND
INTERNATIONAL RECOMMANDATIONS

Summary : Optimal choice of delivery site after a diagnosis
of congenital heart disease (CHD) improves neonatal mor-
tality and morbidity. We report the CHU of Liége experience
and review the international recommendations. Between
2011 and 2016, 54 fetuses were diagnosed with CHD in our
service. Retrospectively we estimated the appropriateness
of the site of delivery considering the postnatal outcome.
We confronted our experience with the recent international
recommendations for in utero transfer to a tertiary center.
The latter are based on the risk of hemodynamic instability
at birth but differ for the ductal-dependent cardiopathy. The
postanatal evolution and the low emergency transfer rate
(4 %) in our series demonstrate the quality of our policy.
We propose to validate the French transfer in utero recom-
mendations for our obstetrical department, especially for
ductal-dependent cardiopathy.

KEYwoRDS Congenital heart disease - Fetal
echocardiography - Delivery - In utero tranfer

INTRODUCTION

Le positionnement du diagnostic prénatal des
cardiopathies congénitales (CC) a considérable-
ment évolué au cours des 30 derniéres années,
passant d’'une méthode de dépistage a un rdle
d’acteur d’'une médecine cardiaque foetale inté-
grée (1). Un des enjeux essentiels de la cardiolo-
gie foetale est I'orientation du foetus cardiopathe
vers une structure de naissance adaptée a la
pathologie cardiaque (Tableau ). En pratique,
il convient d’opérer un tri permettant de mainte-
nir la patiente en centre obstétrical de niveau 2
lorsque la CC peut étre observée ou opérée de
maniéere différée. L’économie du stress parental
et du surco(t liés au seéjour en milieu hospita-
lier intensif, sans compromis pronostique pour
le foetus, justifie cette approche (2). Par contre,
il est recommandé de transférer in utero vers un
centre expert (niveau 3) les foetus cardiopathes

(1) Service de Gynécologie-Obstétrique, (2) Service
de Cardiologie Pédiatrique, CHU Notre-Dame des
Bruyeres, Chénée, Belgique.

présentant un risque néonatal immédiat. Il est
aujourd’hui démontré que la prise en charge
périnatale adaptée de ces foetus diminue leur
morbi-mortalité (3-6). Par ailleurs, ceci permet
d’éviter la procédure, potentiellement la plus
délétére sur le plan du pronostic et du codt,
qu’est le transfert postnatal en urgence (7).

La littérature scientifique, frangaise et anglo-
saxone, propose, aujourd’hui, des arbres déci-
sionnels détaillés en matiére de programmation
de naissance des fcetus cardiopathes (8-10). Le
but de notre étude est d’abord de vérifier la per-
formance du diagnostic anténatal réalisé dans
un centre de niveau 2 dans l'orientation des
foetus cardiopathes vers un centre de naissance
adapté. Ensuite, I'objectif est de confronter cette
experience aux recommandations récentes
dans le but de les implémenter dans notre pra-
tique régionale.

METHODES

De 2011 a 2016, 54 diagnostics de CC ont
été posés au sein de l'unité de médecine foetale
du Centre Hospitalier Universitaire (CHU) de
Liege, soit lors d’'une échographie de dépistage
au deuxiéme ou troisieme trimestre, soit chez
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Tableau I. Niveau de maternité défini
par le niveau de soins néonatals

Niveau de maternité Niveau de soins néonatals

Pas d'unité de néonatologie — Accueil
de nouveau-nés a terme et sans
pathologie

Niveau 1

Unité de néonatalogie pouvant accueil-
lir des nouveau-nés a partir de 32-33
SA et ne nécessitant pas de soins de

réanimation

Niveau 2

Unité de néonatalogie et de réanima-

tion néonatale pouvant accueillir des

nouveau-nés avant 32 SA ou nécessi-
tant des soins de réanimation

Niveau 3

des patientes adressées pour avis d’expert suite
a une anomalie suspectée dans une maternité
extérieure. Les examens sont réalisés par trois
échographistes référents. En cas de suspicion
de cardiopathie, la patiente bénéficie d’'un exa-
men cardiaque foetal par un de ces trois écho-
graphistes spécialisés en échocardiographie
foetale. Si la cardiopathie est confirmée, un
examen échocardiographique détaillé est rapi-
dement programmé avec le cardiopédiatre. Un
bilan morphologique complet est réalisé a la
recherche de malformations extracardiaques.
Un caryotype (CGH array depuis 2013) est sys-
tématiquement proposé, sauf en cas de trans-
position des gros vaisseaux (TGV) simple.

En cas de CC non curable, de CC associée a
une anomalie chromosomique ou de syndrome
polymalformatif, une interruption médicale de
grossesse (IMG) est discutée et le cas échéant
effectuée selon la demande des parents. Pour
les autres foetus, le choix du site d’accouche-
ment est défini avec les obstétriciens et cardio-
pédiatres. Le CHU de Liége ne disposant pas
d’une unité de cardiologie pédiatrique intensive,
les CC a risque de décompensation néonatale
précoce pouvant nécessiter un geste invasif en
urgence sont référées, de fagon anticipée, dans
un centre tertiaire. Les CC ne présentant pas
ce risque néonatal sont accouchées au CHU de
Liege, voire dans la maternité référente.

Les données clinico-pathologiques des cas
recensés sont reprises dans le Tableau Il. Ont
été colligés rétrospectivement : le type de CC,
les malformations associées extracardiaques,
les anomalies chromosomiques, le devenir de
la grossesse, le terme et le lieu de I'accou-
chement. Aprés exclusion des morts foetales
in utero (MFIU) et des IMG, une population de
41 patientes a été identifiée et répartie en deux
groupes en fonction du lieu d’accouchement

Tableau ll. Cardiopathies congénitales
diagnostiquées entre 2011 et 2016
au CHU de Liege

ANOMALIE NOMBRE

Coarctation de I'aorte

Cardiopathie complexe

Défect septal auriculoventriculaire

Communication interventriculaire

Arythmie

Hypoplasie coeur gauche

Transposition des gros vaisseaux

Tétralogie de Fallot

Retour veineux

Cardiomyopathie

Veine cave supérieure gauche persistante

Dextrocardie

N[NNI IO B> 0| ©

Myocarde non compacté

Retour veineux pulmonaire anormal total 1

Ceeur univentriculaire 1

Sténose valvulaire aortique 1
Maladie Ebstein 1

Agénésie de la valve pulmonaire 1

Insuffisance tricuspidienne 1

Double arc aortique 1
TOTAL 54

choisi en anténatal en centres de niveaux 2 ou
3. Nous avons détaillé I'évolution cardiologique
de chaque enfant : diagnostic postnatal, néces-
sité d’'une intervention cardiaque (perfusion de
prostaglandine, atrioseptostomie, cathétérisme
et chirurgie) pendant la période néonatale ou
postnatale et le recours a un transfert néonatal
non programme.

REsSuULTATS

Parmiles 54 CC diagnostiquées, 64,8 % (35/54)
étaient isolées, 14,8 % (8/54) étaient associées a
une anomalie chromosomique et 16,6 % (9/54)
a une anomalie extracardiaque (en excluant
celles avec une anomalie chromosomique). Au
total, 76 % (41/54) des foetus cardiopathes sont
nés vivants. Une IMG a été réalisée dans 18,5 %
(10/54) des cas et le déceés in utero est survenu
dans 5,5 % (3/54) des cas. L'accouchement a été
programmeé pour 58,5 % (24/41) des patientes
dans un centre de niveau 2 (Tableau lll). Des
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Tableau lll. Evolution et prise en charge
des nouveau-nés

Transfert in Hypoplasie Coeur Gauche
utero (2), TGV (2), Insuffisance en période
Centre de tricuspidienne avec AP (1), néonatale pré-
niveau 3 Ebstein (1), CAV et Fallot coce
sévére (1), BAV (1), RVPAT
(1), TGV et VDDI (1)
Coarctation Aorte (2)

Evolution post-

Cardiopathies natale

Geste invasif

Double discordance et AP Chirurgie en
(1), CAV (1) période néona-
tale tardive

Coarctation Aorte (1), Evolution favo-
VCSG (1) rable

Sténose modérée valve Evolution favo-
aortique (1), CIV (1), rable
Double arc aortique (1),
VCSG (1), Dextrocardie
(1), Retour veineux azygos
(2), Myocarde non com-
pacté (1), CIA et VCSG (1),
Arythmie (2), coarctation
Aorte (3)

CAV (3), Fallot (1), CIV (1)

Naissances
Maternité
niveau 2

Chirurgie
différée et pro-
grammeée

Coarctation Aorte (1) Transfert post-

natal urgent

Abréviations : TGV, transposition des gros vaisseaux; AP, atré-
sie pulmonaire; CAV, canal atrioventriculaire; BAV, bloc auricu-
loventriculaire; RVPAT, retour veineux pulmonaire anormal total;
VCSG, veine cave supérieure gauche; CIV, communication
interventriculaire; CIA, communication interauriculaire; VDDI,
ventricule droit a double issue.

soins palliatifs avaient été décidés en préna-
tal pour 12,5 % (3/24) de ces enfants qui sont
décédés en période néonatale précoce (pre-
miére semaine de vie).

Dans 62,5 % des cas (15/24), les nouveau-
nés ont évolué de fagcon favorable sur le plan
cardiologique sans nécessiter d’intervention car-
diaque. Dans 20,8 % (5/24) des cas, les enfants
ont bénéficié d’'une chirurgie cardiaque post-
natale différée et programmée deés la période
anténatale dans un centre de niveau 3 : 3 foetus
porteurs d’un canal atrioventriculaire (CAV), un
foetus porteur d’une tétralogie de Fallot et un
enfant porteur d’'une CIV qui a été opéré a 4
mois de vie, le défect septal ne se fermant pas
spontanément. Un nouveau-né, pour lequel le
diagnostic anténatal avait suspecté une coarc-
tation de laorte, a été transféré en centre ter-
tiaire a 24 heures de vie sous prostaglandines.
Il a bénéficié d’'une coarctectomie au troisieme
jour de vie et son évolution a été favorable. Le
taux de transfert urgent pour prise en charge

cardiologique est donc de 4 % (1/24) des nou-
veau-neés nés, en centre de niveau 2 et de 2,4
% (1/41) des naissances vivantes.

L’accouchement a été programmé pour
41,5 % (17/41) des foetus dans un centre de
niveau 3. Parmi ceux-ci, 70,5 % (12/17) ont
nécessité une prise en charge cardiologique
spécialisée (perfusion de prostaglandines E1,
cathétérisme interventionnel ou chirurgie) dés la
période néonatale précoce. Quatre ont néces-
sité un geste urgent dans les 24 premiéres
heures : atrioseptostomie de Rashkind pour les
deux TGV simples, une chirurgie réparatrice
pour le retour veineux pulmonaire anormal total
(RVPAT) et la mise en place d’'un pacemaker
pour un bloc auriculoventriculaire (BAV) com-
plet avec une fréquence cardiaque a 48 batte-
ments par minute. Un nouveau-né porteur d’'une
double discordance avec atrésie pulmonaire a
été opéré a plusieurs reprises en période néo-
natale tardive (8 a 28 jours de vie). Dans 11,7 %
(2/17) des cas, les enfants ont été opérés en
période postnatale, sans nécessiter au préa-
lable de geste invasif : un foetus porteur d’un
CAV pour lequel les parents ont souhaité un
accouchement en centre tertiaire et un foetus
porteur d’un ventricule droit a double issue
(VVDI) avec TGV. L’évolution cardiologique a
été favorable pour 17,6 % (3/17) des cas, ne
nécessitant pas de geste opératoire ou inter-
ventionnel : un foetus porteur d’'une veine cave
supérieure gauche (VCSG), adressé en centre
tertiaire suite a I'anxiété parentale générée par
le diagnostic, et deux suspicions de coarcta-
tion de I'aorte qui ne se sont pas confirmées en
postnatal. Le taux de transfert in utero, justifié a
posteriori par I’évolution cardiologique postna-
tale, est donc de 70,5 %.

DiscussioN

Les progrés en imagerie prénatale et I'ap-
proche intégrée de la cardiologie foetale per-
mettent d’améliorer la prise en charge périnatale
des foetus atteints de CC. Pour les 80 % de ces
foetus qui naitront vivants, le choix du lieu de
naissance est un des enjeux multidisciplinaire
essentiel. Pour les centres obstétrico-néona-
taux de niveau 2 en général et pour notre centre
universitaire en particulier, une approche sécu-
ritaire par défaut pourrait conduire a un trans-
fert quasi systématique des foetus cardiopathes
vers des centres cardiopédiatriques experts. En
collaboration étroite avec nos collégues car-
diopédiatres, notre pratique s’est voulue indivi-
dualisée sous forme d’un tri n’orientant vers les
structures pédiatriques intensives que les foetus
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suspectés de nécessiter une prise en charge
invasive des leur naissance.

La publication récente d’organigrammes déci-
sionnels précis et notre mission universitaire
regionale en Belgique Francophone nous ont
amenés a revoir notre pratique et a implémen-
ter, dans les centres obstétrico-néonataux de
notre département, une politique consensuelle
en matiere de transfert in utero.

I. RECOMMANDATIONS INTERNATIONALES

Les recommandations internationales en
matiére de transfert programmé des foetus car-
diopathes se basent sur le risque d’instabilité
hémodynamique présumé a la naissance. Les
CC peuvent étre classées en groupes de risque
distinct avec des approches francaises (9) et
anglosaxonnes (8) partiellement différentes en
matiére de transfert in utero (TIU) et de profil
conseillé de salle de naissance.

a) CC a priori sans risque d’instabilité hémody-
namique a la naissance et en période néonatale

Ce groupe inclut les shunts gauches-droits
(ClV, CIA, CAV) et les anomalies modérées des
valves. Ces enfants ne nécessitent pas de soins
particuliers en salle de naissance et peuvent
donc naitre dans la maternité d’origine. L'équipe
francaise de Necker recommande toutefois un
examen cardiologique néonatal afin de confir-
mer le diagnostic et la prise en charge proposée
et de 'adapter si nécessaire.

b) CC avec un risque modéré d’instabilité hémo-
dynamique a la naissance

Ce groupe inclut les CC ductodépendantes,
c’est-a-dire nécessitant la perméabilité du canal
artériel aprés la naissance pour maintenir la
circulation pulmonaire ou systémique. La fer-
meture du canal artériel survient entre 12 et 72
heures aprés la naissance. Ces nouveau-nés
ne sont donc pas a risque d’instabilité en salle
de naissance ou dans la période néonatale
immédiate. L'attitude anglosaxone est de pro-
grammer I'accouchement prés du terme dans
un centre permettant la mise en place d’'une per-
fusion de prostaglandines pour maintenir la per-
meabilité du canal artériel avant transfert vers
un centre tertiaire pour prise en charge interven-
tionnelle ou chirurgicale. L'équipe francaise de
Necker montre que les CC ductodépendantes
ne nécessitent pas d’intervention dans les 48
premiéres heures de vie, hormis une perfusion
de prostaglandines. Elle recommande toutefois
fortement 'accouchement en centre tertiaire de

toutes les CC ductodépendantes en raison d’un
taux important de chirurgie (74 et 89 % pour les
CC ductodépendantes pour la circulation pul-
monaire et systémique, respectivement) avant
la sortie de I'hépital ainsi que pour les CC poten-
tiellement ducto-dépendantes pour la circulation
systémique. lls recommandent le TIU des CC
potentiellement ducto-dépendantes pour la cir-
culation pulmonaire.

Certains signes échographiques anténataux
permettent de prédire la ductodépendance de
la cardiopathie (11), mais I’évaluation reste, en
pratique, difficile. En ce qui concerne la coarc-
tation de l'aorte, la valeur prédictive reste faible.
Une étude récente montre une sensibilité de 45
%. Le taux passe a 75 % si I'on ne considére
que les asymeétries survenues précocement,
c’est-a-dire avant 28 semaines (12).

c) CC avec un risque élevé d’instabilité hémo-
dynamique a la naissance

Ce groupe constitue les véritables urgences
cardiologiques qui nécessitent une stabilisa-
tion ou un geste dés la naissance. On retrouve,
dans ce groupe, I'hypoplasie du coeur gauche
avec un foramen ovale restrictif ou un septum
auriculaire intact, la TGV, les troubles du rythme
non contrélés, les BAV complets, le RVPAT, la
tétralogie de Fallot avec agénésie de la valve
pulmonaire ou hydrops et la maladie d’Ebstein
sévere avec hydrops. La littérature est unanime
pour ces foetus qui doivent impérativement
naitre dans un centre tertiaire, avec présence
du néonatologue et du cardiopédiatre en salle
de naissance, et la possibilité d’'un accés rapide
a une procédure de cathétérisme ou de chirur-
gie cardiaque.

Des signes échographiques anténataux per-
mettant de prédire la présence d’'un foramen
ovale restrictif et, donc, la nécessité d’'une
atrioseptostomie de Rashkind en urgence ont
également été décrits pour I’hypoplasie du
coeur gauche et la TGV. La valeur prédictive de
ces signes reste cependant limitée (13). Il est
donc raisonnable de considérer toutes les TGV
comme une situation a risque néonatal immé-
diat et de faire naitre ces enfants dans un centre
permettant la réalisation immédiate d’'une atrio-
septostomie.

Les recommandations en termes de TIU dif-
ferent donc uniquement pour les cardiopathies
ductodépendantes. La littérature reste contro-
versée a ce sujet. Certaines équipes ne montrent
pas de bénéfice du TIU vers un centre tertiaire
sur I’évolution postnatale de ces enfants (14)
ni de différence en termes de mortalité en cas
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d’accouchement des CC ducto-dépendantes a
distance d’un centre spécialisé (15).

L’attitude plus sécuritaire de I'’équipe de Nec-
ker permet d’éviter les risques et colts liés au
transfert postnatal en urgence (16) ainsi que la
séparation mére-enfant, source de stress et d’an-
goisse. Le TIU permet également de diminuer le
délai entre la naissance et la chirurgie, évitant
ainsi une cyanose et une acidose prolongées
délétéres pour le développement neurologique
de ces nouveau-nés (17). L’échocardiographie
prénatale a montré sa performance dans l'orien-
tation optimale des foetus cardiopathes vers le
lieu de naissance adapté (2). Il faut toutefois
tenir compte des discordances possibles entre
le diagnostic échocardiographique pré- et post-
natal, pouvant avoir un impact sur la prise en
charge néonatale dans environ 10 % des cas
(18). Les discordances portent essentiellement
sur les voies d’éjection droite et gauche, donc
sur les CC ductodépendantes, et peuvent ame-
ner a une prise en charge néonatale non pro-
grammeée.

La décision du site de naissance doit donc
tenir compte de multiples facteurs et étre adap-
tée a la capacité du centre a donner les soins
adaptés a I'enfant et aux conditions géogra-
phiques (proximité des centres de chirurgie).

Il. ExPeriENCE DU CHU DE LiIEGE — MATERNITE
DE NIVEAU 2

La revue de nos résultats est limitée par
le faible nombre de cas recensés et par son
caractére rétrospectif. Elle a, par contre, 'avan-
tage d’aborder la problématique des CC «tout-
venant» et non présélectionnées avant leur
référence en centre expert. Les taux d’'IMG, de
MFIU et de naissances vivantes de notre série
différent peu de ceux observés dans la cohorte
EPICARD (EPIdémiologie des enfants ou fcetus
porteurs de CARDiopathies congénitales) (19).

Pour les 41 foetus nés vivants, les décisions
en termes de programmation du lieu de nais-
sance étaient prises individuellement, sans les
rattacher a des catégories de risque prédéfi-
nies. En particulier, les CC ducto-dépendantes
faisaient I'objet d’'une évaluation morphologique
et fonctionnelle en présence du cardiopédiatre
et d’'une décision individuelle. Dans ce contexte,
58 % (24/41) des foetus ont été accouchés dans
notre centre. Un d’entre eux a nécessité un
transfert postnatal urgent, soit un taux de 4 %,
comparable a ceux publiés dans d’autres séries
(20). Parmi les 17 feetus transférés de maniére
programmeée, 12 (70,5 %) ont nécessité une
prise en charge cardiopédiatrique néonatale

invasive, témoignant d’'un profil de référence de
spécificité adéquate.

L’application a posteriori des critéres de trans-
fert francais, publiés en 2016, nous aurait toute-
fois amené a transférer les 3 foetus suspects de
coarctation de l'aorte et le foetus porteur d’'une
tétralogie de Fallot et ainsi d’éviter le transfert
néonatal en urgence. Tenant compte des res-
sources limitées de notre structure en termes
de soins néonataux intensifs et de la proximité
du centre tertiaire avec lequel nous travaillons,
les recommandations frangaises de TIU, notam-
ment le transfert de toutes les CC ducto-dépen-
dantes et potentiellement ducto-dépendantes,
nous paraissent les plus sécuritaires.

CONCLUSION

Le diagnostic anténatal et la prise en charge
périnatale optimale des cardiopathies sévéres
permettent d’en diminuer la morbi-mortalité. Les
recommandations en termes de transfert in utero
vers un centre tertiaire sont actuellement bien
définies, malgré certaines divergences concer-
nant les cardiopathies ducto-dépendantes.

A la lueur de ces recommandations et tenant
compte des ressources de notre structure hos-
pitaliere, nous souhaitons implémenter les
recommandations francaises a notre pratique
régionale. La proximité de notre centre tertiaire
de référence et I'étroite collaboration entretenue
avec cette équipe encouragent cette approche
sécuritaire.
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