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Ces recommandations ont été discutées lors de la réunion des Sociétés Suisses de Néonatologie et
de Cardiologie pédiatrique du 22.2.2005 a Zirich, et lors de la réunion de la Société Suisse de
Néonatologie du 28.2.2006 a Berne.

Rédaction: Dr. R. Arlettaz et Dr. U. Bauersfeld, Zirich.

Les cardiopathies congénitales (CC) ont une incidence de 6 a 8 / 1000 naissances vivantes et
appartiennent aux malformations congénitales les plus fréquentes . Environ 17% d’entre elles sont
des malformations cardiaques cyanogénes, 9% sont des Iésions 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 seulement important du point de
vue épidémiologique, il permet encore un traitement et/ou une surveillance précoces. Dans le cas
d’'une CC canal-dépendante, un diagnostic avant la fermeture du canal artériel est primordial. 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% 2. Une étude effectuée récemment, la
FETCH-Studie, confirme ces résultats et mentionne qu’en Suisse, le taux de diagnostic prénatal de CC
s'éléve a 23% °. Le diagnostic post-natal durant les premiers jours de vie repose en général sur
I'examen clinique et permet de poser le diagnostic avant la rentrée a domicile du nouveau-né dans 50
a 75% des cas ®'*"", La présence d’un souffle cardiaque durant les premiers jours de vie est un
mauvais paramétre. De plus, la corrélation entre les signes ou symptdomes détectés a I'examen
clinique et la sévérité de la Iésion cardiaque est pauvre '#'3,

Les méthodes diagnostiques les plus connues sont I'examen clinique, la radiographie (Rx),
I'électrocardiogramme (ECG) et I'échocardiographie. Une étude multicentrique effectuée récemment ™
montre que l'utilisation systématique du saturometre (SpO;) au premier jour de vie est efficace pour
détecter de fagon précoce une malformation cardiaque cyanogéne.

Quelle est la fiabilité de ces différentes méthodes diagnostiques ?

En Suisse, 'examen clinique du nouveau-né a la maternité est pratiqué en général au deuxieme ou
troisiéme jour de vie. Cet examen devrait dans la mesure du possible s’effectuer dans des conditions
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L’examen clinique général

L’examen clinique général peut attirer I'attention sur une éventuelle CC associée, comme c’est le cas
en présence d’'un syndrome dysmorphique ou d’'une anomalie chromosomique. L’incidence 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 syndrome de Down ou de Turner '*'. Le nouveau-né avec un
syndrome de Down présente une situation particuliere : chez ces enfants, la lésion cardiaque la plus
courante est le canal atrio-ventriculaire, qui peut rapidement évoluer en hypertension pulmonaire, mais
qui d'un autre c6té s’accompagne rarement d’un souffle cardiaque, ce qui rend son diagnostic
particulierement délicat. Pour cette raison, une échocardiographie effectuée pendant le premier mois
de vie est recommandée chez tous les nouveau-nés avec un syndrome de Down "7,

En plus des enfants présentant un syndrome dysmorphique, les prématurés et les enfants avec un
retard de croissance intra-utérin représentent deux catégories a risque, car chez eux, l'incidence de

CC est plus élevée que dans une population normale .

L’examen clinique cardiaque

L’examen cardiaque doit étre effectué de fagon systématique et comprend, en plus des signes vitaux
et de la palpation abdominale a la recherche d’'une hépatomégalie, I'inspection et la palpation
cardiaques, l'auscultation, la palpation des pouls périphériques, et la recherche de signes
d’insuffisance cardiaque.

L’inspection

L’inspection a pour but principal I'exclusion d’'une cyanose centrale. Bien qu’il soit
possible de détecter cliniquement une cyanose en présence d’une saturation au-
dessous de 80-85%, cela reste tres difficile, en particulier chez les nouveau-nés
avec peau pigmentée, ou anémiques, ou examinés sous un mauvais éclairage '*'°.
Une cyanose centrale peut avoir une origine respiratoire ou cardiaque ; elle
nécessite toujours des investigations 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
trés important d’apprendre a détecter un précordium hyperactif persistant, car il peut étre le premier et

parfois le seul signe clinique de CC, et il nécessite en général une investigation cardiologique *°.
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L’auscultation

L’auscultation 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 deuxiéme bruit est un élément important de 'auscultation cardiaque, car la plupart des nouveau-
nés avec une CC complexe présentent un deuxiéme bruit unique et souvent accentué '*%. La
présence d’un souffle cardiaque présente une difficulté sérieuse : en effet, jusqu’a 60% des nouveau-
nés a terme sains ont un souffle cardiaque durant les premiers jours de vie ?'. Dans la grande majorité
des cas, il s’agit d’un souffle fonctionnel. Celui-ci présente les caractéristiques suivantes : le souffle est
systolique, éjectionnel, d’intensité faible (1/6 ou 2/6, rarement 3/6), avec un point maximal au niveau
de la valve pulmonaire, et parfois une irradiation dans l'aisselle et dans le dos. Le reste de 'examen
cardiaque est normal %2223 | e souffle cardiaque fonctionnel néonatal a été étudié de fagon
approfondie et est généralement attribué aux changements cardio-vasculaires liés a la circulation
transitionnelle, telles la persistance du canal artériel mais aussi et surtout la sténose pulmonaire
périphérique, qui est physiologique et se normalise dans les 6 premiers mois de vie 2,

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 '*'2%22_ D’autre part, il faut étre conscient que des pouls fémoraux normaux 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 systémique de la moitié inférieure du corps %.

L’insuffisance cardiaque

Une insuffisance cardiaque doit étre recherchée soigneusement. Le signe clinique le plus fréquent est
une fatigue ou un essoufflement lors des repas, symptdme trés souvent accompagné d’une tachypnée
315, 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 également une
insuffisance cardiaque potentielle. Si l'insuffisance cardiaque est droite, elle peut également se
manifester par une hépatomégalie (foie > 3 cm au-dessous du rebord costal) ou des oedémes

périphériques.

Dans certains pays, la radiographie du thorax (Rx) et I'électrocardiogramme (ECG) font partie des
investigations de routine chez tout enfant suspect de CC ou méme chez tout enfant avec un souffle
cardiaque. Plusieurs études ont démontré cependant que la sensibilité et la spécificité de ces
investigations sont insuffisantes pour permettre de détecter une Iésion cardiaque chez le nouveau-né

26-28 - yne Rx et un ECG normaux n’excluent en aucun cas une CC. En revanche, ces deux méthodes
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d’investigations complémentaires font généralement partie du bilan pratiqué lorsqu’une CC a été
diagnostiquée. Du fait que la Rx et 'TECG ne permettent pas d’accroitre les chances de diagnostic, ces

examens complémentaires ne peuvent pas étre recommandés de fagon systématique.

L’échocardiographie bi-dimensionelle avec Doppler pulsée et Doppler couleur fait preuve d’une

sensibilité et d’une spécificité trés élevées, et elle représente l'investigation complémentaire de choix
dans le diagnostic d’'une CC. Cette technique est non douloureuse et non invasive mais nécessite un
investissement important en temps et en personnel. De surcroit, les colts élevés ne justifient pas son

utilisation comme screening néonatal a la recherche de CC %%,

La saturométrie (SpO.) est utilisée depuis les années 80 pour monitoriser les nouveau-nés atteints de
troubles respiratoires ou cardiaques. La génération actuelle de saturométres a une précision de 2 a
4% lorsqu'elle mesure des valeurs normales®.

Une étude effectuée récemment ' a étudié le role d’un screening a l'aide de la SpO, dans le
diagnostic précoce de CC chez le nouveau-né. L’hypothése de travail était la suivante : une mesure de

la SpO; post-ductale chez tous les nouveau-nés au premier jour de vie devrait aider a diagnostiquer

des CC cyanogénes ou a perfusion systémique dépendante du canal artériel, méme sile
nouveau-né est asymptomatique. Cette étude a été conduite de fagon prospective et multicentrique.
Pendant une année, tous les nouveau-nés dés 35 °/; semaines de grossesse hospitalisés a la
maternité ont été inclus 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 clinique et une échocardiographie ont été
pratiqués, dont 'urgence dépendait de la valeur de la SpO; et d’éventuels signes cliniques.
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Fig. 1. Valeurs de saturometrie et investigations complementaires
Sp0O, saturometrie, CC cardiopathie congénitale, HPP hypertension pulmonaire persistante, US ¥ echocardiographie

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

Si I'on considére les CC cyanogénes uniqguement, la sensibilité de la SpO; utilisée en screening est de
100%, la spécificité de 99.7% et la valeur prédictive positive est de 63%. La sensibilité est optimale,

mais il faut préciser que d'autres études présentent une sensibilité 1égérement inférieure (99%), et

gu'un faux négatif, bien qu'extrémement rare, n'est pas impossible *'-*. La valeur prédictive positive
n’est pas trés bonne en raison des enfants présentant une hypertension pulmonaire persistante. Leur
nombre est relativement élevé car les mesures ont été effectuées au premier jour de vie déja. Loin de
considérer ces faux positifs comme un probléeme, 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 suivre I'évolution de la pression pulmonaire jusqu’a sa normalisation.
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Ces résultats, qui confirment d’autres données de la littérature *'-*3, démontrent qu’un screening a
I'aide d’'un saturométre est fiable dans le diagnostic de CC cyanogénes chez le nouveau-né méme
lorsque celui-ci est asymptomatique.

Dans le but d’'améliorer la détection néonatale de CC, il est recommandé d’effectuer une mesure de la
SpO; post-ductale en plus d'un examen clinique soigné (fig. 2). Les Sociétés Suisses de Néonatologie
et de Cardiologie Pédiatrique recommandent un screening moyennant un saturomeétre chez tous les
nouveau-nés. Cette mesure doit étre post-ductale, donc effectuée a un pied, au premier jour de vie, de
préférence lorsque que le bébé dort ou est tranquille. Dés que I'onde pulsatile est bonne, la valeur

maximale de SpO; est notée. La mesure se fait pendant deux minutes au maximum. Une valeur de

Sp0O. = 95% est considérée comme normale.
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Fig. 2. Indications a effectuer une échocardiographie
SpO2 saturométrie, CC cardiopathie congénitale, US ¥ échocardiographie

En cas de valeur de SpO, < 95%, I'attitude a suivre est la suivante:

1) en cas de valeurs comprises entre 90 et 94% et si 'examen clinique est normal , la SpO, peut étre
répétée apres quelques heures. Une deuxiéme valeur également inférieure a 95% pose l'indication a
un contréle échocardiographique.

2) en cas de valeurs inférieures a 90% ou si des signes cliniques évocateurs d’une Iésion cardiaque

sont présents (précordium hyperactif persistant, deuxieéme bruit cardiaque pathologique, suspicion de
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souffle organique, pouls périphériques difficilement palpables, signes d'insuffisance cardiaque,
troubles du rythme), une échocardiographie doit étre pratiquée rapidement et, le cas échéant, le
nouveau-né doit étre transféré en urgence dans un service de néonatologie avec consultation de
cardiologie pédiatrique.

Sila SpO, est normale, les indications supplémentaires & montrer I'enfant a un cardiologue pédiatre
sont les suivantes : une anamnése familiale positive, un examen clinique évocateur de CC (voir ci-

dessus), ou une anxiété parentale importante 3 (fig. 2).

La détection de CC chez le nouveau-né est difficile. Un diagnostic tardif peut augmenter la morbidité et
peut méme étre fatal. Un examen clinique néonatal normal ne permet pas d’exclure une CC.
L'utilisation systématique de la SpO, est une méthode complémentaire efficace et simple ; elle permet
de diagnostiquer de facon fiable et rapide une CC cyanogéne. Un screening a I'aide de la SpO. chez
tous les nouveau-nés au premier jour de vie associé a un examen clinique soigné devrait permettre de

diagnostiquer une CC complexe a un stade précoce.
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