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INTRODUCTION

L es malformations congénitales touchent un nouveau-né sur 33 dans le monde.” Ce taux
est similaire pour les naissances francaises et européennes.®® Elles sont responsables
d’avortements spontanés, de naissances d’enfants mort-nés et elles sont une cause importante,
mais méconnue, de mortalité et d’incapacités chez les enfants de moins de cinq ans. Elles
peuvent constituer une menace vitale, entrainer des incapacités sur le long terme et avoir un

impact pr§udiciable sur lesindividus, leur famille, les systémes de santé et |a société.

Les cardiopathies congénitales sont, avec les anomalies du tube neural, le type de
malformations congeénitales le plus fréquemment observé. Elles ont une prévalence totale

comprise entre 6 et 8 pour 1 000 naissances.*>

Méme s’il est le plus souvent difficile d’en déterminer les causes, les étiologies
associ ées a ces cardiopathies congénitales peuvent étre d’origine non chromosomique, ¢’est-a
dire syndromique génique comme la maladie de Di George, ou syndromiques non géniques
comme celles liées a I’environnement, ou dues a des agents infectieux ou a des tératogenes.

Néanmoins, elles sont |e plus souvent associées a une anomalie chromosomigue comme
le syndrome de DOWN, qui est d’ailleurs |a troisiéme anomalie congénitale la plus fréquente

dans le monde.®

De fagcon générale, le diagnostic anténatal par échographie feetale des cardiopathies
congeénitales dans le monde est treés variable et sensible au nombre d’échographies feetales
réalisées.” Dans les pays développés comme ceux d’Europe, ce nombre est de deux voire
trois, permettant aux foetus porteurs d’une cardiopathie congénitale d’étre diagnostiqués avant

|a naissance de fagon fiable dans 19 4 48% des cas.®

En France, la performance du diagnostic anténatal a augmenté durant ces vingt
derniéres années et éait estimé a 78% en 2005; le défaut septal atrio-ventriculaire étant

I’anomalie la plus fréquemment diagnostiquée. Cependant, un tiers des cardiopathies
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congénitales restent non diagnostiquées, surtout celles de faible gravité comme les
communications inter auriculaires.”

Lorsque le diagnostic prénatal est fait, les cardiopathies congénitales représentent une
des raisons principales du recours a I’interruption médicale de grossesse pour malformation

feetale.1°

Pour toutes ces raisons, les cardiopathies congénitales représentent un enjeu de santé
publique conséquent qu’il est important de prendre en charge en approfondissant nos
connaissances sur leur épidémiologie, leurs facteurs de risques et leur détection afin de
prévenir leurs complications a 1’origine de 6% de morts périnatales et de 50% de la mortalité

infantile !

L’ile de La Réunion est un département d’outre-mer francais soumis a un éoignement
géographique considérable qui par sa richesse multi-ethnique forme un riche mélange
génétique, entrainant 1’incidence de désordres chromosomiques importants. Une premiére
série sur 1’épidémiologie des cardiopathies congénitales publiée dans Cardiology in the Young
en 2012 avait permis d’étudier leur évolution sur I’ile, entre 2002 et 2007, au sein du registre

des malformations congénitales européen EUROCAT.*

Sachant que, malgré un progres médical en terme de performance diagnostique
échographique’, I’évolution de la prévalence des cardiopathies congénitales en Europe est
restée stable ces derniéres années; qu’en est-il pour leur prévalence & La Réunion depuis

2007 ? Comment le rapport interruption médicale de grossesse /diagnostic anténatal évolue-t-
il ?

Pour répondre plus précisement a ces questions, nous poursuivrons I’étude de la
prévalence des cardiopathies congénitales a La Réunion jusqu’en 2011 (derniers chiffres
EUROCAT obtenus) en précisant I’impact du diagnostic prénatal et le recours a I’interruption
médicale de grossesse leur étant associés. Nous comparerons ensuite les résultats avec ceux
de I’Europe, pour enfin comparer les périodes 2002-2007 et 2008-2011 a La Réunion. Mais
avant tout, nous réaliserons une breve présentation des malformations congénitales, de I’ile de

La Réunion, et des cardiopathies congénitales.
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PREMIERE PARTIE
MISE EN CONTEXTE

. LES MALFORMATIONS CONGENITALES

1. DEFINITION ET ETIOLOGIE

Selon 1’Organisation Mondiale de la Santé (OMS), la Dixiéme Révision de la
Classification statistique internationale des maladies et des problémes de santé connexes
(CIM-10) inclut les malformations congénitales au chapitre XVII « Maformations
congénitales et anomalies chromosomiques ». On peut définir les malformations congénitales

comme des anomalies de structure ou de fonction, présentes ala naissance.

Leur origine est prénatale. Elles peuvent étre causées par des anomalies d’un seul géne,
des troubles chromosomiques, de multiples facteurs héréditaires, des agents tératogenes dans
I’environnement et des carences en micronutriments. Par exemple, les infections materno-
feetales (syphilis, rubéole) sont une cause importante de malformations congénitales dans les
pays a faible revenu mais auss |le diabete sucré, les carences en iode ou en acide folique,
I’exposition a des médicaments et drogues tératogénes, dont 1’alcool et le tabac, a certains
produits chimiques dans 1’environnement et & des radiations 4 forte dose chez la mére.*®

De plus, et bien que cela soit un déterminant indirect, les anomalies congénitales sont
plus fréquentes au sein des familles et pays aux ressources économiques restreintes. Il est
estimé que 94% des anomalies congénitales séveres surviennent dans les pays peu ou sous-
dével oppés ou les meres sont davantage sujettes a la malnutrition due aux carences en macro
et micro nutriments et a I’exposition aux agents infectieux ou a I’alcool, qui engendrent ou
augmentent I’incidence d’un développement prénatal anormal. L’4ge avancé augmente

également |e risgue de certaines anomalies congénitales chromosomiques incluant la Trisomie
21"
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2. CLASSIFICATION *

La constitution de 1’Organisation Mondiale de la Sant¢ mandate la production de
classifications dans le domaine de la santé pour qu’il y ait un cadre de travail consensuel,
significatif et utile faisant fonction de langage commun. Ains, les classifications
internationales facilitent le stockage, le retrait, 1’analyse et I’interprétation des données. Elles
permettent aussi la comparaison des données au sein des populations a un méme point dans le
temps ainsi que la compilation de données consistantes au niveau national.

La Classification Internationale des Maladies (International Classification of Diseases)
est ’outil de diagnostic standard utilisé a des fins épidémiologiques, cliniques et de gestion de
la santé générale des groupes de population. Elle supervise I’incidence et la prévalence des
maladies et d’autres problémes de santé recueillis sur plusieurs registres de santé et crée une
des statistiques sur lamortalité et la morbidité au sein des pays membres de I’OMS.

L’ICD-10 a été approuve par la 43eme Assemblée Mondiae de la Santé en Mai 1990 et
est devenue effective au sein des membres de I’OMS a partir de 1994. La 11éme révision de
la classification est déja entamée et continuera jusqu’en 2017 (Annexe 1). Les malformations
congénitales sont ains au 17éme rang de la classification et comportent elles-mémes 11

catégories reprenant ici un codage par la lettre Q, 17&éme lettre de 1’alphabet (Annexe 2).

3. ENJEU DE SANTE PUBLIQUE*

Les anomalies congénitales représentent une des principales causes de morbidité et
mortalité périnatale ainsi qu’une cause majeure de handicap a plus ou moins long terme,
menacant la qualité de vie humaine. La diversité des causes des malformations congénitales
impose a I’action de santé publique de faire appel a tout un éventail d’approches préventives
afin d’en diminuer I’impact sur la santé des populations. Pour la plupart d’entre elles d’origine
environnementale, la prévention passe par des approches comme la prévention des infections
sexuellement transmissibles et de la contamination tératogene (tabac, alcool, drogues), une
|égislation des produits chimiques toxiques (notamment en agriculture), la vaccination contre
la rubéole, 1a supplémentation en micronutriments pendant la grossesse (iode, zinc et acide
folique), la surveillance pré-gestationnelle et gestationnelle du diabéte et de 1’obésité et le
renforcement de la sensibilisation du personnel de santé impliqué dans la prévention des

anomalies congénitales.
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Les soins pré-gestationnels garantissant un bien-étre physique et mental aux tout
premiers stades de la grossesse, afin qu’elle se déroule normalement et aboutisse a la
naissance d’un enfant en bonne santé ; permettent de déployer en temps utile les actions de
prévention primaire. Et 1’identification précoce d’un risque familial de maladie héréditaire et
le dépistage du porteur avec conseil génétique permettent aux couples de limiter le nombre

d’enfants lorsqu’il y a un risque connu.

L’Ingtitut de Veille Sanitaire (INVS) a pour mission la surveillance et 1’observation
permanentes de I’état de santé de la population. Pour ce faire, dans le domaine des
malformations congénitales, il coordonne un réseau de registres de malformations

congénitales et participe aleur financement.

4. LES REGISTRES °

4.1. Présentation

Les registres de malformations congénitales ont éé mis en place dans de nombreux
pays industrialisés a la suite du drame de la thalidomide, responsable de la naissance de
milliers d’enfants porteurs de malformations séveres entre 1956 et 1961.

Le réle principal des registres de malformations était a l'origine, la surveillance-alerte,
basée sur la recherche de clusters (agrégations de cas dans le temps et dans I’espace), afin de
détecter rapidement les conséguences d'un nouvel agent tératogene et éviter larécidive d'une
épidémie de malformations graves.

Les sources d’identification des cas sont multiples et réparties dans les départements
couverts par chacun des registres : maternités publiques et privées, services de spécialités
publics et privés amenés a intervenir dans le diagnostic et la prise en charge des enfants
porteurs de malformations congénitales, services de feetopathologie, laboratoires publics et
privés de cytogénétique, services de Protection maternelle et infantile.

Pour chague registre, le nombre de sources par cas est estimé entre trois et quatre ou
plus. Le recensement s’effectue essentiellement de facon active par un agent de recensement
se rendant régulierement dans chaque service concerné. Une partie du recensement est passive
lorsqu’un cas est signalé par un des correspondants du registre au moyen du formulaire de
declaration.
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Chague registre dispose de son propre formulaire standardisé de recensement des cas et
d’un systéme informatique d’exploitation de la base de données spécifique. Les variables
recueillies comportent dans tous les cas des données sociodémographiques, les antécédents
maternels, les expositions meédicamenteuses et toxiques, des renseignements sur le
déroulement de la grossesse et les examens de diagnostic prénatal, et la description détaillée
des maformations. Chaque malformation est codée selon la dixiéme Classification
internationale des maladies (CIM 10). Le dénominateur des naissances (nés vivants et mort-

nés) est fourni par I’Insee a chaque registre.

4.2. Au niveau Francais

Il existe sept registres frangais (Antilles, Alsace, Auvergne, Bretagne, Paris, Réunion,
Rhone-Alpes) qui représentent 22 % du total des naissances vivantes en France en 2011
(Annexe 3). 1l existe toutefois des variations d’un registre a I’autre, que ce soit pour la durée
de recueil de I’information ou les caractéristiques de la population suivie (faible effectif par
exemple), et il convient donc d’étre prudent dans les comparaisons entre les données des
différents registres et ’interprétation des variations régionales observées.

Pour améliorer la précision de 1’estimation, lorsque I’ancienneté du registre le permet,
les données sont présentées cumulées pour les cinq dernicres années. De plus, 1’affiliation de
ces registres au réseau européen EUROCAT contribue a standardiser les définitions et la
classification des malformations.

4.3. Au niveau Européen : EUROCAT *°

En 1974 a éé établi un congrés par la European Economic Community's Committee on
Medicinal and Public Health Research pour améiorer la méthodologie des études de
population a travers la Communauté Economique Européenne. Les anomalies congénitales
avaient été choisies comme premier sujet de concertation d’action.

EUROCAT (acronyme dérivé de son nom d’origine European Concerted Action on
Congenital Anomalies and Twins') est créé en 1979 en tant que prototype pour une
surveillance européenne visant a évaluer la faisabilité d’extraction de données a travers les
frontieres nationales afin d’obtenir une standardisation de définitions, de diagnostics, de

terminologie et de confidentialité européenne.
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En 1991, sa fonction change pour devenir celle de surveillance des anomalies
congenitales en Europe. Il est ensuit ré-établi sous le Programme d’Action Communautaire
des Maladies Rares en 2000.

Il regroupe 43 registres dans 23 pays qui couvrent plus de 1.7 millions de naissances
recensées (29%) par an en Europe permettant une extraction de données standardisées et
comparable et facilitant I’échange d’expertise entre pays membres et une approche commune
face aux problemes de santé publique. 11 est en collaboration avec L’Organisation Mondiale

de la Santé pour la surveillance des anomalies congénitales.

[l fournit une information épidémiol ogique essentielle sur les anomalies congénitales en
Europe et facilite 1’alerte précoce d’expositions tératogénes. |l évalue ains I’efficacité de la
prévention primaire et I’impact du développement du dépistage prénatal.

Il agit auss comme centre d’information et de ressources pour la population, les
professionnels de santé et les gestionnaires concernant les clusters, les expositions ou les
facteurs de risque d’intérét et fournit un réseau et une infrastructure préts et collaboratifs pour
la recherche des causes et de la prévention des anomalies congénitales et |e traitement et suivi
des enfants concernés. Enfin, il agit en tant que catalyseur pour I’installation de registres a

travers I’Europe collectant des données comparables et standardisées.

Les données standardisées concernent les nouveau-nés, le diagnostic, les meres et les
péres. Un codage commun est appliqué pour que ces données soient standardi sées.
L’entrée et la validation des données informatisées et standardisées se fait par logiciel EDMP.
Les données sont anonymes et transmises au Registre Central qui collecte les bases de
données extraites et effectue la surveillance et la recherche en utilisant les bases de données
communes. Des réunions annuelles des leaders des registres sont mises en place pour discuter
de la standardisation des données, de la surveillance et de larecherche.

Des tables de prévalence des données sont actualisées deux fois par an avec les taux de
prévalence de 96 sous-groupes d’anomalies congénitales dans chaque registre, avec le nombre
de cas rapportés parmi les naissances vivantes, les mort-nés et les interruptions medicales de

grossesse associ ées a un diagnostic prénatal et latendance des prévalences depuis 1980.
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II.  L’ILE DE LA REUNION

1. PRESENTATION

C’est une ile volcanique de 2511 kilométres carrés appartenant a 1’archipel des
Mascareignes dans 1’Océan Indien dont 1’ébauche a été formée il y a 200 millions d’années.
Elle possede deux massifs volcaniques: le Piton des Neiges (3070meétres d’altitude) et le
Piton de La Fournaise (2600 métres d’altitude).”’

Les Francais la possédérent sous Louis XIII et La Compagnie frangaise de 1’Orient en
1642 puis sous Colbert et La Compagnie des Indes Orientales en 1965. Les premiers Colons
employérent trés vite des esclaves qui participérent a 1’éclosion économique de 1’ile par la le
café et la canne a sucre jusqu’en 1848 ou I’esclavage y est aboli. Elle devient département de
France d’Outre-Mer en 1946 et Région de France en 1982, et devient uneile ultrapériphérique

de I’Union Européenne tout en restant trés dépendante de la France Métropolitaine.18

2. POPULATION

Au ler janvier 2011, I’ile de La Réunion compte 828 581 habitants. La Réunion se
classe au 3e rang des régions les plus dynamiques derriere La Guyane et la Corse. Ce
dynamisme démographique s’explique par une fécondité élevée.

La répartition de la population sur I’ile est caractérisée par d’énormes contrastes de
densité (Frange Cotiére : 80% de la population, Les Hauts : 20%, Zones Inhabitées : 50%) qui
s’expliquent par des causes naturelles, historiques et économiques.

L’age de la population est jeune et ses origines variées, a la fois européennes, ouest-
africaines, est-africaines, malgaches, indiennes, annamites, malaises et chinoises. La
cohabitation dans un espace restreint a donné lieu a un métissage inédit sur le plan socio-
économique, culturel et reigieux mais auss sur le plan de la génétique
médical e.lgL’endogamie et la consanguinité répandue sur I’lle amene a la formation d’isolats
géographiques ethniques entrainant des désordres autosomiques récessifs' avec une
corrélation phénotype-génotype comme la mucoviscidose pour laquelle, la fréquence de la
mutation Y 122X, dans la population réunionnaise d’enfants de « petits blancs » des Hauts de

I’1le atteints de mucoviscidose, approche 25 %.%0

10
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3. SYSTEME DE SOINS ?*

Le schéma d’organisation des soins a La Réunion est calqué sur celui de la Métropole et
est fixé par I’Agence Régionale de Santé. Il regroupe trois types de recours aux Soins: soins de
premier recours (médecine ambulatoire générale ou hépital public via les urgences), soins de
second recours (médecine ambulatoire spécialisée) et soins de troisieme recours (Centre
Hospitalier Régional Universitaire : Groupe Hospitalier Nord Félix Guyon et Groupe
Hospitalier Sud Réunion).

Ce schéma répond a I’évolution de la demande de soins (prévalence plus élevées des
maladies chroniques comme le diabéte, 1’obésité et les maladies cardio-vasculaires), a un
besoin de dynamique inter-ile (distance de séparation importante entre les différents territoires
de I’Océan-Indien et fragilité de I’organisation deS Soins sur certains de ces territoires comme
Mayotte) et a la nécessité d’obtenir une performance de I’offre de soins qui réussit a
correspondre ala demande (optimisation de la qualité de la prise en charge du patient).

Cependant, au niveau chirurgical, et on le voit notamment pour la prise en charge des
cardiopathies congénitales qu’il faut opérer, la situation est marquée par une démographie
médicale en difficulté, avec plus d’explorations et moins de gestes invasifs, souvent par faute

de moyens techniques et humains. Le renfort métropolitain est alors sollicité.

4. SANTE

4.1. Maladies chroniques

On sait d’apres la littérature que certaines d’entre elles comme 1’obésité et le diabete
ont été décrites comme étant de vrais facteurs de risgue de malformations congénitales et plus
précisément de cardiopathies congénital es. %

La population adulte réunionnaise est davantage concernée que la Métropole pour ces
maladies (10% des hommes et 20% des femmes sur 1’ile contre 11% pour les deux en
métropole pour I’obésité et 7.8% des personnes traitées pour un diabéte type 2 a La Réunion
contre 3.9% en métropole).

Il en est de méme pour les maladies cardio-vasculaires et pour 1’asthme pour lesquelles

le taux d’incidence des personnes en affection longue durée ne cesse d’augmenter, de 29/100

000 habitants en 2000 & 54/100 000 habitants en 2004.%*

11
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4.2. Risques d’exposition

Les ressources en eau peuvent étre dégradées par des polluants issus des activités
humaines. Au cours des dix derniéres années, il a été constaté une augmentation™ des teneurs
en nitrates sur certaines ressources en eaux souillées par 1’industrialisation et en dioxyde de
souffre dans D’air qui sont considérés, parmi d’autres polluants comme le benzéne, le
butadiéene, |e disulfure de carbone, le chloroforme, I'hexachl orobenzene, e tétrachloréthane, le
méthanol, le toluene, ainsi que le plomb, le mercure et le cadmium, comme corrélés aux
cardiopathies congénitales, selon une étude récente canadienne et communiquée a

I’ American Heart Association’s Scientific en 2013 a Dallas.?®

4.3. Malformations congénitales

Classées comme deuxieme cause de mortalité infantile, les malformations congénitales
et anomalies chromosomiques concernent 18% des déces des moins d’un an a La Réunion
entre 2007 et 2009, contre 21% de ceux enregistrés en métropole en 2008. Ce taux a ains
diminué de moitié depuis le siecle dernier aors que la mortalité pour les causes périnatales et
les maladies infectieuses et parasitaires reste nettement supérieure par rapport a la
Métropole.®

4.3.1. Association Naitre Aujourd’hui '

L’association, présidée par différents médecins qui se sont succédés; les Docteurs
ALESSANDRI, FOURMAINTRAUX, GHAZOUANI, BOUMAHNI, cuvre pour le
dépistage et la prévention des maladies métaboliques et des handicaps de I’enfant, et a ceuvré
initialement pour le registre des maformations. Ce dernier est maintenant installé dans le
CHU delaREUNION, dirigé par le Dr RANDRIANAIVO.

Elle regroupe tous | es prélévements sur les bébés a naitre ou nés en vue du dépistage des
6 maladies répertoriées et faire assurer les anal yses dans des laboratoires de la métropole

Elleinitie des suivis thérapeutiques et prévenir les handicaps, avec la tenue d’un registre
sentinelle de toutes les malformations constatées.

Elle instaure un lien entre les parents d’enfants touchés par les maladies métaboliques

ou des handicaps.
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4.3.2. Le registre des malformations congénitales de La Réunion?®®

Il a été créé en 2001 par 1’Association Naitre Aujourd’hui en collaboration avec le
conseil général et toutes les instances et autorités médicales du département. |l permet un
recueil actif et une surveillance continue des malformations congénitales sur le département.
Ses objectifs sont multiples et rejoignent ceux des registres de malformations congénitales en
général.

Son action a3 dimensions :
e européenne avec le registre EUROCAT,
e nationale avec I’'INSEE (Institut National de la Statistique et des Etudes Economiques)

e départementale en collaboration avec 1’Observatoire Régional de la Santé¢ de La

Réunion.

Sont inclues dans le registre, les malformations congénital es diagnostiquées en anténatal
ou en postnatal jusgu'alafin de la premiere année de vie. Les variables recuelllies sont basées
sur les données sociogéographiques, les antécédents maternels, les expositions
meédi camenteuses et toxiques, les renseignements sur le déroulement de la grossesse et les

examens de diagnostic prénatal, et la description détaillée des malformations.
L’ensemble de ces données est transmis a deux logiciels informatiques de bases de
données : un nominatif (File Maker) et un anonyme (EDMP). Les données sont aors

extractibles et utilisables pour ainsi obtenir des indicateurs régionaux fiables.

Le registre travail en collaboration avec I'INSERM, I'INVS et 1I’Association Naitre
Aujourd’hui. Pour la période 2002-2009, 3046 enregistrements ont été réalisés au total.
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I1l. LES CARDIOPATHIES CONGENITALES

1. PRESENTATION

Les Cardiopathies congénitales sont des malformations du cceur présentes a la naissance
et qui résultent d’un défaut de développement survenu pendant la vie embryonnaire.?®

Dans la littérature actuelle, on ne retrouve pas de causes directes aux cardiopathies
congenitales mise a part quelques facteurs spécifiques. Néanmoins, il est communément
admis qu’environ 90% des cardiopathies congénitales ont une origine multifactorielle incluant

des facteurs génétiques et environnementaux.*

1.1. Facteurs génétiques

6 a 10 % des nouveau-nés présentant des malformations cardiagues sont associées a des
aberrations chromosomiques et 33% des enfants atteints d’anomalies chromosomiques
présentent des cardiopathies congénitales. Parmi ces derniers, on retrouve 100 % des Trisomie
18 et 40 % des Trisomie 21.*'Elles peuvent également ére associées a des syndromes
géniques comme la micro-délétion 22g11 ou des syndromes non géniques causés par les
tératogenes. Enfin, 3% des cardiopathies congénitales sont liées a des transmissions

monogeéni ques a transmission mendélienne autosomigue ou gonosomique.

1.2. Facteurs environnementaux

Il est dit que ce serait pendant les deux premiers mois de la vie intra-utérine que leur
action serait susceptible d’entrainer une malformation. Les virus®> comme celui de la rubéole
congéenitale seraientt responsables de la persistance du cana artériel, de la sténose
pulmonaire, dela CIA et dela CIV. Le role d’autres virus comme le Cytomégalovirus (CMV)
et le Coxsackie virus est suspecté mais non démontré. Certaines substances toxiques™ sont
tératogenes s elles sont administrées pendant les premieres semaines de vie intra-utérine
comme les antiépileptiques, 1’isotrétinoine et le lithium. Le role des oestro-progestatifs est
discuté. Et 30% des enfants nés avec un Syndrome d’Alcoolisme Fcetal (SAF) présentent une

cardiopathie congénitale
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2. CLASSIFICATION

2.1. Par mécanisme physiopathologique®

D’un point de vue physiopathologique, les cardiopathies congénitales sont classées de
maniere fonctionnelle en référence au flux sanguin et aux conséquences hémodynamiques de
leur anatomie. Ceci a I’avantage de correspondre aux différentes stratégies chirurgicales.

2.1.1. Cardiopathies non cyanogénes

¢ Non-cyanogenes avec shunt G-D : CIA, CIV, Cand artériel persistant, Retour veineux
pulmonaire anormal partiel.
e Cardiopathies obstructives (sans shunt) : Sténose mitrale, Sténose aortique/sous-

aortique, Sténose pulmonaire, Coarctation de 1’aorte, Interruption de 1’arche aortique.

2.1.2. Cardiopathies cyanogénes

e Cardiopathies cyanogéenes avec shunt D-G (diminution du flux pulmonaire) :
Tétralogie de Fallot,Atrésie pulmonaire, Hypoplasie du ceeur droit,Atrésie de latricuspide.

e Cardiopathies cyanogenes avec shunt D-G (diminution du flux aortique) : Hypoplasie
du cceur gauche, Coarctation sévere de ’aorte.

e Cardiopathies cyanogenes avec shunt mixte ou bidirectionnel : Ventricule unique,
vave AV unique, Ventricule droit a double issue (VDDI), Retour veineux pulmonaire

anormal total, Transposition des gros vaisseaux, Tronc artériel commun.

2.2.  Par type de sévérité : EUROCAT **°¢ (Annexe 4)

EUROCAT a défini 16 sous-groupes standards de cardiopathies congénitales et une
classification hiérarchique par sévérité basee sur le taux de mortalité périnatale de chague
sous-groupe parmi les cas de cardiopathies congénitales, avec 3 classes, de | (tres sévére =

taux de mortalité périnatale haut) alll (non sévere = taux de mortalité périnatale bas) :
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3. ANATOMIE ET EMBRYOLOGIE DU CCEUR NORMAL

Le cceur humain est un organe creux situé au milieu de la cavité thoracique, dans le
médiastin entre les deux poumons. Il représente le carrefour des grosses artéres et des grosses
veines de I'organisme. Son poids moyen est de 260 grammes. C’est un viscere contractile qui
engendre et maintient en fonctionnement la circulation sanguine et joue un role essentiel dans
le réglage de son débit et son adaptation aux variations physiologiques, surtout a I'effort®
(Annexe 5, Figure 1). Comprendre 1’anatomie du cceur humain et son embryogénése sont

importants pour comprendre les anomalies cardiagues congenital es.

3.1. Anatomie®®

3.1.1. Les cavités cardiagues (Annexe 5, Figure2).

Le cceur est constitué de 4 cavités et est séparé en deux parties par le septum inter atrial
a sa partie haute et le septum inter ventriculaire a sa partie basse pour former a droite,

I’oreillette droite et le ventricule droit et a gauche, 1’oreillette gauche et le ventricule gauche.

3.1.2. Les valves cardiaques (Annexe 5, Figure 3).

Le sang y circule grace aux quatre valves cardiagques, qui empéchent le retour du sang
vers Ioreillette droite pour la valve tricuspide, le ventricule droit pour la valve pulmonaire,

I’oreillette gauche pour lavalve mitrale et le ventricule gauche pour lavalve aortique.

3.1.3. Lacirculation sanguine (Annexe5, Figure 4).

Les veines caves inférieure et supérieure collectent |e sang désoxygéne de la circulation
veineuse ; I'envoient dans le ceeur droit puis dans les poumons par les arteres pulmonaires ou
le sang s'enrichit en oxygene, et libére du dioxyde de carbone, puis retourne dans le cceur
gauche via quatre veines pulmonaires. Depuis I'oreillette gauche, le sang coule dans le
ventricule gauche et est pompé sous haute pression dans I'aorte puis distribué a I'ensemble du

corps.
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3.2. Embryologie *

3.2.1. Approche segmentaire *°

La formation du cceur, premier organe fonctionnel de I’embryon, débute a la deuxiéme
semaine de vie intra-utérine et se termine vers le deuxieme mois de grossesse. Ceci induit que
la constitution des malformations cardiaques se fait de facon trés précoce dans la vie feetale.

Nous savons d’aprés la littérature? que le développement du ceeur humain commence
par la formation de la plague cardiogénique qui elle-méme est précurseur du tube cardiague
primitif (figure 1), ébauche du cceur feetal terminal et appelé premier champ cardiaque. Cette
plague se forme a partir des cellules du mésoderme splanchnique antérieur. Dés lors, sont

prédéterminés les principaux domaines et axes (droite-gauche, antéropostérieur) du cceur
définitif.

Truncus

Bulbe arteriel
(conus)

Ventricule
primitif

Oreillette
primitive

Figure 1 : Tube Cardiaque Primitif

Source : www.CoursMedecine.com

La latéralisation de I’embryon se produit ensuite vers la 23éme semaine de vie intra-
utérine avec la formation de la boucle cardiague ; ce phénomeéne étant appelé ‘looping’. C’est
ace niveau que se produisent la plupart des perturbations embryologiques qui sont a 1’origine

des cardiopathies congénitales les plus complexes.®
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Figure 2 : Formation de la Boucle Cardiaque : Looping
Source : http://www.md.ucl.ac.be

Se produit ensuite la septation du cceur, ¢’est-a-dire la formation d’un septum unique
mais dont I’origine embryonnaire est triple ¢ et qui est inter-atrial & sa partie haute et inter-
ventriculaire & sa partie basse. Ce phénomene suit des mouvements de looping, de
convergence et de wedging comme montré dans la figure 2, et ceci le rend particulierement

vulnérable ala survenue de malformations.

créte neurale aire cardiaque
antérieure
petite courbure \c¥_
&;\ ',/:,,2
ml rl \ ‘l ;‘;
N |
wh Agd ',
—
N ) ( 2
a b
boucle cardiaque (loop) immediate convergence

post-looping stage (J23)

Figure 3 : Lesdifférents stades aboutissant & la septation cardiaque : looping, convergence et wedging. Ao,
aorte; AP, artére pulmonaire; AV, atrioventriculaire ; VD, ventricule droit ; VG, ventricule gauche.

Source : Le Ceeur Feetal, Jean-Marie Jouannic et Damien Bonnet, Développement embryologique du coeur feetal,
Lucile Houyel.

Se forment ensuite les valves cardiagues (auriculoventriculaires et semi-lunaires) et les
poles veineux et artériel du cceur. La formation du cceur s’achéve enfin par le développement

du systéme de conduction nerveuse et coronaire.
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A cette connaissance traditionnelle s’ajoute désormais la découverte récente en 2001° °
d’un second champ cardiague constitué de cellules issues du mésoderme splanchnopleural et
qui goute des cellules myocardiques aux deux poles artériel et veineux et forment également
I’oreillette et le ventricule droits. Le premier champ cardiaque ou encore croissant cardiague,
fournit lui, les précurseurs des cellules de 1’oreillette et du ventricule gauches. L’association

de ces deux groupes cellulaires est nécessaire pour la formation compléte du ceeur.

iy
o Sacond champ — AP

" candia Fn
_// cardiaque
i )
4 Coeur

Groissant
cardiaque

E7.5 E8.5 E10.5

Figure4: Nouveaux concepts du développement cardiaque. Embryon de souris de face & E7.5, de profil & ES.
et coeur de face a E10.5. Le croissant cardiaque (en gris foncé) fournit les précurseurs des oreillettes et du
ventricule gauche. Le second champ cardiaque (en gris clair) fournit les précurseurs des oreill ettes, du
ventricule droit et du pdle artériel. AP : arches pharyngées, OD : oreillette droite, OG : oreillette gauche, PA :
pble artériel, PV : pble veineux, VD : ventricule droit, VG : ventricule gauche. E : jour de développement
embryonnaire chezla souris.

Source : Le Ceeur Feetal, Jean-Marie Jouannic et Damien Bonnet, Embryologie moléculaire des cardiopathies
congénitales humaines, Fanny Bajolle.

Cette étape est fondamentale a la compréhension de I’embryologie cardiaque puisque ce
sont les anomalies du péle artériel qui constituent la plus grande part des cardiopathies
congénitales, comme par exemple les cardiopathies conotruncales et |a transposition des gros

vaisseaux.’

3.2.2. Approche Moléculaire *##*

L’embryologie du coeur foetal détermine 1’anatomie définitive du coeur du nouveau-ne.
La compréhension récente des bases moléculaires et génétiques du dével oppement cardiaque
et ’identification de génes de malformations cardiaques ont changé la vision portée sur les
cardiopathies congeénitales humaines. Ces progrés ont été faits grace aux techniques de
biologie moléculaire mais aussi via 1’analyse des modéles de cardiopathies chez la souris,

spontanés ou induits par I’inactivation de genes.
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Selon cette nouvelle recherche morphogénétique qui bouleverse la vue classique du
développement du cceur humain et des cardiopathies congénitales, lors de la différenciation
des précurseurs cardiaques, 1’expression de certains facteurs cardiaques serait nécessaire a
cette différenciation et précederait celle de certains genes codant pour les protéines
cardiagues. Cette donnée vient enrichir la classification segmentaire, indispensable pour
I’approche échographique des malformations cardiaques mais réductrice quant a 1’analyse
embryologique et moléculaire, et la classification meécanistique, qui regroupe des
malformations anatomiquement différentes mais qui est limitée face aleur description.

Cependant, chaque étape du développement normal du cceur résulte de 1’action d’une
cascade de genes et I’hétérogénéité génétique fait que I’approche moléculaire reste trés
difficile a aborder dans la compréhension d’une anomalie moléculaire a 1’origine d’une
cardiopathie congénitale. De plus, la plupart de ces genes et leurs effets ont é&té décrits chez la

souris seulement, et ne sont donc pas strictement superposables a I’homme.

4. ANATOMIE DES CARDIOPATHIES CONGENITALES**°

Les cardiopathies congénitales peuvent toucher les cavités cardiagues, les valves ou les
vaisseaux du cceur. Un nouveau-né peut présenter seulement une malformation cardiaque
comme il peut en présenter plusieurs. Parmi une douzaine de cardiopathies congénitales
existantes, quelques-unes sont non severes et ne nécessite que peu ou pas du tout de prise en
charge médicale méme a I’age adulte. D’autres cardiopathies congénitales peuvent menacer la
viabilité du feetus ou du nouveau-né.

Voici une présentation anatomique breve de ces cardiopathies congénitales, suivant la
classification (en fonction de la sévérité) EUROCAT.

4.1. Cardiopathies congénitales tres sévéres Sl

4.1.1. Ventricule Unique (Annexe5 Figure 9)

Il existe un seul ventricule unigue assez développé, le plus souvent le gauche, et deux
oreillettes. Ceci entraine un important shunt gauche-droit et une hypertension artérielle
pulmonaire. Une intervention chirurgicale en urgence (intervention de FONTAN) a pour but

principal la dérivation du retour veineux dans 1’artére pulmonaire directement.
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4.1.2. Atrésie de la valve tricuspide (Annexe5 Figure 10)

Il s’agit d’une imperforation de la valve tricuspide et donc d’une absence d’ouverture
entre 1’oreillette droite et le ventricule droit. Une ouverture entre les deux oreillettes se forme
afin de laisser passer le sang dans le cceur gauche ou le ventricule est hypoplasique, puis dans

Iaorte et I’artére pulmonaire en créant une communication inter ventriculaire.

4.1.3. Anomalie d’Ebstein (Annexe5 Figure 11)

Les feuillets de la valve tricuspide sont accolés aux parois du ventricule droit. Cet
accolement peut varier : plus I'anomalie est importante, plus I'oreillette droite et le ventricule
droit petits. La clinique est d'autant plus sévere que les résistances pulmonaires sont éevées a

la naissance mais se stabilisent avec 1’age.

4.1.4. Hypoplasie du cceur droit (Annexe5 Figure 12)

L'hypoplasie congénitale isolée du ventricule droit est une cardiopathie exceptionnelle.
Dans laforme typique, les chambres d'admission du ventricule droit ont une taille inférieure a
la normale aors que la voie d'§ection (infundibulum) a une taille normale. Sgoute souvent
une atrésie ou sténose tricuspidienne entrainant un shunt droit-gauche inter auriculaire.

4.1.5. Hypoplasie du cceur gauche (Annexe5 Figure 13)

L'hypoplasie du coeur gauche correspond a une sténose ou atrésie mitrale avec un
ventricule gauche trés peu développé, souvent fibrosé et une valve aortique et aorte
ascendante petites. Ainsi, a la naissance, la circulation est soutenue par le cceur droit via le

cana artéridl.
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4.2. Les cardiopathies séveres SlI

4.2.1. Le tronc artériel commun (Annexe5 Figure 14)

Une artére unique, d’ou émergent 1’aorte, I’artére pulmonaire et les coronaires, assure
I’éjection du sang a la fois du ventricule droit et du ventricule gauche. Le mélange du sang
oxygéneé et désaturé entraine une cyanose, une insuffisance cardiague et une hypertension

pulmonaire, associées a une défaillance cardiaque les premiers jours de vie.

4.2.2. Transposition des gros vaisseaux (Annexe5 Figure 15)

Elle est incompatible avec la vie ou I’aorte sort du ventricule droit et I’artére pulmonaire
du ventricule gauche. Pendant la grossesse, le canal artériel et e foramen ovale permettent le
méange des deux sangs. A la naissance, ils se ferment, et les deux systémes deviennent
indépendants entrainant une dégradation clinique rapide du nouveau-né.

4.2.3. Défaut septal atrio-ventriculaire (Annexe5 Figure 16)

Il associe une communication inter auriculaire basse et une communication inter
ventriculaire haute qui elless-mémes sont associées a des anomalies des valves tricuspide et
mitrale. Cette pathologie est trés souvent associée alatrisomie 21. La chirurgie est impérative
(intervention de Rastelli), a cause du risque précoce d'hypertension artérielle pulmonaire.

4.2.4. Teétralogie de Fallot (Annexe5 Figure 17)

C’est la cardiopathie cyanogene la plus fréquente. Elle se compose de quatre anomalies
associées : une sténose pulmonaire, qui entraine un obstacle a 1’¢jection du ventricule droit et
de ce fait une hypertrophie du ventricule droit ; une large communication inter ventriculaire et
un chevauchement de I’aorte sur le septum inter ventriculaire. Le traitement, toujours
chirurgical, est possible dés la premiére année de vie et le résultat de cette chirurgie

Sapparente souvent a une guérison compl éte autorisant une vie normale.
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4.2.5. Atrésie des valves pulmonaire et aortique (Figures 18-19)

La premiere empéche la connexion entre le ventricule droit hypertrophique et ’artére
pulmonaire principale. Une communication inter-auriculaire et/ou inter ventriculaire se crée.
La deuxiéme empéche la communication entre 1’aorte et le ventricule gauche : 1’¢jection

de sang vers I’organisme est difficile. Sa gravité dépend de la perméabilité du canal artériel..

4.2.6. Coarctation de I’aorte (Annexe5 Figure 20)

C’est un rétrécissement de 1’aorte au niveau du canal artériel dont la fermeture entraine
la coarctation. Le diagnostic anténatal est difficile. A la naissance, le diagnostic se fait
essentiellement par la clinique. La Tension Artérielle est plus élevée aux membres supérieurs

qu’aux membres inférieurs. Il existe une inégalité des pouls fémoraux et huméraux.

4.3. Les cardiopathies non séveres Slli

4.3.1. L’anomalie septale ventriculaire et atriale (Figures 21-22)

La premiére est une communication entre les ventricules qui entraine le sang aux arteres
pulmonaires par une augmentation du travail du cceur droit et une augmentation de sang dans
les poumons. Dans la plupart des cas, |'orifice est petit et est sans conséguence réellement
génante (maladie de Roger).

La deuxiéme est une anomalie de fermeture de la paroi inter atriale entrainant un shunt
gauche-droit. Elles sont le plus souvent asymptomatiques et résolutives spontanément avec

une fermeture possible jusqu’a 3 ans.

4.3.2. Sténose pulmonaire (Annexe5 Figure 23)

C’est un rétrécissement congénital de 1’artére pulmonaire entrainant 1’augmentation du
travail du ventricule droit et son hypertrophie associée a une dilatation de I’artére pulmonaire.

Elle présente laméme clinique que ’atrésie de la valve pulmonaire mais est plus fréquente.
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5. DIAGNOSTIC ANTENATAL #4647

Il est possible de diagnostiquer pratiquement toutes les cardiopathies congénitales qui
modifient I’architecture du ceeur par 1I’échocardiographie largement développée au cours des
30 derniéres années et ceci, méme avant de naitre ; ce qui a d’ailleurs conduit a I’apparition et
au développement d’une activité trés particuliére appelée la « cardiologie prénatale » au sein
des Centres Pluridisciplinaires de Diagnostic Prénatal (CPDPN). Ainsi, le DAN est devenu
une pierre angulaire de la prise en charge des cardiopathies congénitales avec un taux de
détection, toutes cardiopathies confondues de 8% dans les années 1983-1987 et de 60% en
2000.

Moins de 30% des feetus atteints de cardiopathie congénitale appartiennent & un groupe
a risque (antécédent familial de cardiopathie congénitale chez un précédent enfant, un
ascendant ou un collatéral ; trouble du rythme ou de la conduction ; malformation
extracardiague associée ; affection générae maternelle comme les maladies de systéme ou
diabéte, exposition a un traitement tératogene comme antiépileptique ou lithium ou a un
toxique comme 1’alcool) et 70% des feetus atteints de cardiopathie congénitale sont détectés a
partir de la population générale de femmes gestantes a la suite d’une échographie générale du
suivi obstétrical alors que rien n’orientait particulierement vers le coeur. Des mesures de
détection bien définies comme par exemple une systématisation de 1’examen par une étude
des quatre cavités du cceur et du pédicule artériel, sont donc nécessaires pour une meilleure
performance du diagnostic anténatal .

Cependant, il existe environ un tiers des cardiopathies majeures de la période néonatale

qui n’est toujours pas diagnostiqué avant la naissance.

6. INTERRUPTION MEDICALE DE GROSSESSE

Environs 70% des interruptions médicales de grossesse (IMG) ont pour point de départ
une échographie obstétricale et 84% des indications sont liées a des causes feetales, dont font
partie les malformations congénitales pour 43% des cas.®®

Il n’existe a ce jour pas de limite de terme gestationnel pour la réalisation d’une IMG
apres qu’un diagnostic anténatal ait €té posé et que la situation ait été discutée avec les parents

en respectant leur souhait selon le respect de 1’éthique médicale.
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Cependant, les IMG les plus précoces sont proposées lorsque 1’étiologie est génétique,
donc avec un diagnostic biologique pour les IMG avec indications chromosomiques, environ
81% sont réalisées avant 21 SA. Plus de 73% des IMG pour indications géniques sont aussi
effectuées avant 21 SA. En revanche, les indications pour syndromes malformatifs restent
plus tardives (54,6% aprés 22SA) en raison de leur mode de diagnostic par imagerie
essentiellement.

Ce qu’il faut comprendre, c’est que des cardiopathies complexes sont compatibles avec
une survie et une croissance avant la naissance et que la mort inéluctable est une occurrence
rare méme en cas de cardiopathie complexe car €elle reste bien tolérée avant la naissance et
gue dans ces cas, les adaptations circulatoires spontanées ou chirurgicales peuvent maintenir
la vie parfois pendant plusieurs années et souvent dans des conditions satisfai santes pour peu
que les conditions anatomiques soient appropriées. Néanmoins, elles risquent de se manifester
par un déséquilibre hémodynamique aigu apres la naissance. La décision de réaliser une
interruption médicale de grossesse se prend donc au cas par cas a la suite d’'un Conseil de

diagnostic prénatal dans un Centre Pluridisciplinaire de Diagnostic Prénatal (CPDPN).*
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DEUXIEME PARTIE
PREVALENCE DES CARDIOPATHIES CONGENITALES A L’ILE
DE LA REUNION DE 2002 A 2011- COMPARAISON AVEC
L’EUROPE AU SAIN D’EUROCAT.

. OBJECTIFS DE L’ETUDE

1. OBJECTIF PRIMAIRE

L’objectif principal de notre éude est de décrire la prévalence des cardiopathies
congénitales a 1’ile de La Réunion de 2002 a 2011, au sein du registre des malformations
congénitales EUROCAT, &fin de les comparer a celle de I’Europe. Cette étude se base sur une
étude d§jaréalisée de 2002 a 2007 et publiée dans Cardiology in The Young en 2012.

2. OBJECTIF SECONDAIRE

Déterminer I’évolution de I’'impact du diagnostic prénatal et du recours a 1’interruption

médicale de grossesse associés aux cardiopathies congénitales de 1’ile sur 10 ans.

Il. MATERIEL ET METHODES

1. TYPE D’ETUDE

Notre étude décrit de fagon rétrospective et comparative, la prévalence de toutes les
naissances atteintes de cardiopathies congénitales observées a 1’1le de La Réunion de 2002 a

2011 par rapport a celles de 1I’Europe.
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2. LIEU DE PERIODE ET DE RECUEIL

Les données ont été recueillies atravers leslogiciels informatiques File Maker et EDMP
data au sein de I’Unité du Registre des Malformations Congénitales de La Réunion localis¢ a
I’Unité de Génétique Médicale du Groupe Hospitalier Sud de La Réunion (GHSR).Durant
cette période, la cohérence de chaque donnée a été scrupuleusement vérifiée une a une afin

d’éviter au maximum les biais de recueil et préciser I’exactitude de 1’étude.

Ce travail a été supervisé par Mme Bénédicte Bertaut-Nativel, sage-femme responsable
du registre des malformations de I’ile de La Réunion siégeant au GHSR, avec la collaboration
et I’aide de laquelle chaque session de recueil était organisée et menée et le Docteur Hanitra
Randrianaivo, généticienne médicale et responsable de 1’Unité de Génétique Médicale du
GHSR.

3. LES ENQUETEURS

Chaque naissance observée de janvier 2002 a décembre 2011 avait été classée et codée
par anomalie cardiaque, prénatale ou postnatale précoce, dans les différentes maternités
publiques et privées de 1’ile ou également, a postériori récupérées lors de consultations
pédiatriques ou cardio-pédiatriques en ville. Les organismes de source incluaient, en dehors
des unités de maternité, des services de pédiatrie, de diagnostic prénatal,
d’anatomopathologie, de génétique médicale, de cardiologie et d’information médicale.

La vérification et validation des données était faite par des pédiatres et des membres du

registre qui examinaient les questionnaires suivant des lignes directives standardisées.

4. CRITERES D’INCLUSION ET D’EXCLUSION

4.1. Les criteres d’inclusion

Toute anomalie cardiague diagnostiquée avant la naissance, a la naissance ou pendant la

premiéere année de vie, entre janvier 2002 et décembre 2011 était inclue.
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Tous les nouveau-nés porteurs d’une cardiopathie congénitale étaient suivis mais le
recueil a pu étre incomplet si la malformation n’avait pas été diagnostiquée a la naissance ou
pendant la durée d’hospitalisation postnatale.

La mort feetale in utéro précoce était définie comme la mort foetale a partir d’un age
gestationnel minimum de 16 semaines d’aménorrhée et les mort-nés comme ceux dont la mort
s’¢était produite a partir de la 20éme semaine d’aménorrhée.

L’interruption médicale de grossesse, a ét¢ introduite a La Réunion en 1975. Les feetus
ayant subi unetelle intervention atout age gestationnel ont donc facilement pu étre inclus.Des
autopsies étaient pratiquées pour les morts feetales in utéro d’origine non connue, les mort-nés

et les interruptions médicales de grossesse.

4.2. Les criteres d’exclusion

Les feetus ou nouveau-nés diagnostiqués avec une persistance du canal artériel a moins
de 37 SA (Q25.0) ou une persistance du foramen ovale (Q21.11) éaient exclus tout comme
ceux porteurs d’une sténose de ’artére pulmonaire périphérique. La raison étant le caractére

potentiellement physiologique de ces malformations.

5. VARIABLES ETUDIEES

Les facteurs d’exposition nous intéressant étaient 1’age et la profession des parents, 1e
sexe de I’enfant, le recours a la reproduction assistée, 1’état de santé avant et au cours de la
grossesse et la prise de médicaments et de drogues durant |a grossesse.

Nous nous sommes également penchés sur le recours ou hon au diagnostic prénatal et

ceci avant ou apres la 22éme semaine de gestation.

6. LA STRUCTURE DES GROUPES

Les cardiopathies congénitales ont été définies selon la classification internationale
ICD-10 de ’OMS en deux groupes principaux, les cardiopathies d’origine chromosomique
(excepté les micro-délétions) et non chromosomique (micro-délétions, syndromes géniques
non chromosomiques ou liés a la prise de drogues ou médicaments tératogenes ou
inexpliqués). Cette classification est la méme que celle suivie au sein d’EUROCAT.
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7. DEFINITIONS ET CLASSIFICATIONS UTILISEES

La sévérité des cardiopathies congénitales était classée en trois catégories selon la
définition d’EUROCAT: SI (trés séveres), SII (séveres et sans autres cardiopathies
congénitales Sl goutées), et SlII (moyennement séveres et non séveres sans autres
cardiopathies congénitales Sl et Sl goutées). Les autres cardiopathies congénitales de
sévérité inconnue éaient de type SIV (non classées). Chague cas de cardiopathie congénitale
était compté une fois pour chague taux de prévalence donné, ce qui sous-entend que la

prévalence était calculée a partir du nombre de cas et non du nombre d’anomalies retrouvées.

Les taux de prévalence, exprimés pour mille naissances, éaient repris comme sur
EUROCAT et étaient cal culés commetels:

. Prévalence des naissances vivantes = (nombre de naissance vivantes) / (nombre
total de naissances vivantes et de mort-nés)

. Prévalence totale = (nombre de naissances vivantes + nombre de morts feetales in
utéro + nombre d’interruptions médicales de grossesse) / (hombre total de naissances vivantes

et de mort-nés)

8. ANALYSE DES RESULTATS

8.1. Taux de prévalence

Tous les taux de prévalence ont é&é calculés a partir des données brutes en les
standardisant a la population réunionnaise de 2002 a 2011. Méme si d’ordre général, les taux
et les tendances varient selon le sexe, il est question ici de pathologie présente a la naissance,

tout sexe confondu et toutes les anal yses ont été réalisées de fagcon globale dans la population.

8.2. Intervalle de confiance sur les taux

Le calcul de l‘intervalle de confiance a 95% des taux standardisés est basé sur la
méthode de Wilson ou encore appelée méthode de 1I’Ellipse qui utilise la convergence de la loi
Binomiale vers la loi Normale et approxime 1’écart type en remplagant & par p : I’ensemble

des solutions représente 1’intervalle de confiance.
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8.3. Les mesures d’associations statistiques utilisées

8.3.1. Test du Chi2

Pour la comparaison avec I’Europe, les groupes étaient comparés en utilisant les tests
d’exactitude du Chi2 ou de Fisher quand I’effectif était inférieur a 5, associé a la correction de
Yates.

Le Chi2 a davantage été utilisé lorsqu’il s’agissait d’accomplir une analyse comparative

linéaire de la sévérité des cardiopathies congénital es.

8.3.2. Odds Ratio

Les taux de prévalence de La Réunion étaient comparés a ceux de 1’Europe, une fois les

cas observés sur 1’1le exclus, avec 1’aide des tables de prévalence d’EUROCAT.

Les Odds Ratio (OR) et les Intervalles de Confiance (IC) a 95% étaient calculés en

prenant comme référence les taux de prévalence européens.
Une p-vaue inférieure a2 0.05 était considérée comme étant statistiquement significative.
Les analyses statistiques ont été réalisées en utilisant les logiciels module Statcalc Epi-

info 6 et BiostaTGV, Tests statistiques en ligne de la faculté de médecine Pierre et Marie
Curie, FMPMC, La Pitié-Sa pétriere (http://marne.u707.jussi eu.fr/bi ostatgv/?modul e=tests).

9. LES MODALITES ETHIQUES

Pour I’utilisation des données, un consentement oral avait éé obtenu pour chague parent
ou proche de premier-degré, puisque I’enquéte était menée sous la régie du protocole de soin
standardisé en accord avec la loi francaise de bioéthique de mars 2004 sur la recherche
biomédicale (art. 88-11, law 2004-806, Journal officiel, 08/11/2004).
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I11. RESULTATS

1. REUNION : 2002 - 2011

1.1.Présentation des cardiopathies congénitales

1.1.1. Cardiopathies totales

Du 1% Janvier 2002 eu 31 Décembre 2011, les malformations congénitales avaient une
prévalence de 27.15 pour 1 000 N (1C95% [26.92 ; 27.38]) pour toutes les naissances a 1’Ile

de LaRéunion (3971 cas au total parmi 146 263 naissances vivantes et mort-nés).

1052 cas parmi 3971 étaient diagnostiqués en tant que cardiopathies congénitales (taux
de prévalence totale = 7.19 pour 1000 N, 1C95% [7.17 ; 7.22]), ce qui faisait d’elles les
anomalies congeénitales les plus fréguentes représentant 26.5 % de toutes les malformations

congénitales.

Sur les 1052 cas de cardiopathies congénitales :

e 862 étaient des NV (soit 82% et taux de prévalence totale = 5.89 pour 1000 N,
1C95% [5.87 ; 5.91]),

e 39 éaient des MFIU (soit 3.7% et taux de prévalence totale = 0.27 pour 1 000 N,
1C95% = [0.26 ; 0.27]),

e 151 étaent des feetus issus d’une IMG (soit 14.4% et taux de prévalence totale = 1.03
pour 1 000 N, 1C95% = [14.4% 1.02 ; 1.05]).

e 154 (14.6% et prévalence totale = 1.05 pour 1 000 N, 1C95% = [1.04 ; 1.07]) étaient
associ ées a une anomalie chromosomique,

e 898 (85.4% et prévalence totale = 6.14 pour 1 000 N, 1C95% = [6.12; 6.17]) étaient

d’origine non-chromosomique.
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1.1.2. Cardiopathies d’origine non chromosomique

Sur les 898 cas de cardiopathies d’origine non chromosomique :
e 765 (85%) étaient desNV,
e 26(2.9%) étaient des MFIU,
e 107 (11.9%) étaient des feetus issus d’une IMG ;

1.1.3. Cardiopathies d’origine chromosomique

Parmi les 154 cas de cardiopathies congénital es chromosomiques :
e 97(63%) éaient desNV,
e 13(8.4%) éaient des MFIU,
o 44 (28.6%) étaient des feetus issus d’une IMG.

1.1.4. Anomalies associées

Il existait des anomalies extracardiaques associées, de type différent selon 1’origine des
cardiopathies congénitales. En effet, 10.6% des cardiopathies non chromosomiques et 60.4%

des cardiopathies chromosomiques étaient liées a des anomalies associ ées.

1.1.4.1. Non chromosomiques

Parmi les 898 cardiopathies congénitales non chromosomiques, 95 (10.6%) étaient associées
ades malformations congeénital es extracardiaques:

3. D’origine syndromique non génique ou tératogéne : 13 au total

8 cas pour I’alcool, 4 cas pour le valproate, 1 cas pour 1’isotrétinoine
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4. D’origine syndromique génigue ou associées a des micro-délétions : 65 au total

32 micro-délétions (dont 27 micro-délétions 22q11, 2 syndromes de Williams Beuren,
2 syndromes de Wili Prader et 1 syndrome de Wolf Hischorm),

10 syndromes d’Ivemark,

4 VATER/VACTERL,

2 syndromes de Jarcho-Levin,

2 syndromes de Holt Oram,

1 syndrome de Noonan,

1 syndrome d’Ellis Van Creveld,

1 syndrome de Cornellia Delange,

1 syndrome de Henhart,

1 syndrome de Donnai Barrow,

6 anomalies géniques dues a des séguences amniotiques (dont 1 avec une séguence de

Potter), 2 présentaient un nanisme non typé et 2 avaient la maladie de Roger.

D’origine inexpliquée : 17 au total

1.1.4.2. Chromosomiques

Parmi les 154 cas de cardiopathies congénitales d’origine chromosomique, 93 (soit 60.4%)

étalent associées a des anomalies chromosomiques :

57 Trisomies 21 (Syndrome de DOWN - 37% des cardiopathies chromosomiques)
17 Trisomies 18 (8.4 %)

7 Trisomies 13 (2%)

2 Trisomies 22 (1.3%)

2 trandlocations partielles du chromosome 5

2 délétions 9p22

1 délétion du chromosome 18

1 délétion partielle du chromosome X

1 trandlocation déséquilibrée

1 diploidie du chromosome X

1 triploidie du chromosome X
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1.2.Prévalence des cardiopathies selon le type de sévérité

Le tableau 1 classe toutes les cardiopathies congénitales dans un ordre décroissant de leur

codage Q et montre la contribution du diagnostic prénatal et de [’interruption médicale de
grossesse pour chacun des trois groupes de sévérité pour les périodes 2002-2007 ; 2008-
2011 ; 2002-2011.

1.2.1. Les cardiopathies Slll

Les cardiopathies congénitales de type ‘non sévére’ SIII étaient les cardiopathies les
plus fréquentes, sans différencier leur appartenance a une origine chromosomique ou non,
avec 642 cas sur 1052 cas au total (soit 61% de toutes les cardiopathies congénitales et une
prévalence totale de 4.39 pour 1 000 N, 1C95% = [4.364 ; 4.415]).

L e sous-type prédominant était : ’anomalie septale ventriculaire.
Elle comptait 390 cas sur 642 (soit 60.7% des Sl1I et une prévalence totale de 2.67 pour 1 000
N, IC95% = [2.644 ; 2.689)]).

1.2.2. Les cardiopathies SI

Les cardiopathies congénitales de type ‘trés séveres’ Sl représentaient 111 cas sur 1052
(soit 10.6% de toutes les cardiopathies congénitales et une prévalence totale de 0.76 pour
1000 N, 1C95% =[0.756 ; 0.761]).

Le sous-type le plus fréquent était : I’hypoplasie du ventricule gauche.
Il comptait 42 cas sur 111 (soit 37.8% des Sl et une prévalence totale de 0.29 pour 1 000 N,
1C95% = [0.284 ; 0.290]).
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Tableau 1. Cardiopathies congénital es total es (chromosomigues et non-chromosomiques), Ile de La Réunion, 2002-2011

| [Totales 2002- 2011 | 2002/2007 2008/2011 2002/2011 |
1CD 10| Type de sévérité/Sous-type TOTAL MFIU | IMG | PT/1000N [IC95%] | DAN [IMG/DAN (%) PTIMG/1000N [IC95%]| TOTAL | NV | MFIU [ IMG | PT/1000N [IC95%] | DAN |IMG/DAN (%) |PTIMG/1000N [IC95%]| TOTAL | NV | MFIU [ IMG [ PT/1000N [IC95%] | DAN |IMG/DAN (%) |PT IMG/1000N [IC95%]
Q 20.4|ventricule unique 18 7 1 10 0,205[0,202;0,207] 18 55,56 0,114 [0,112;0,116] 1 6 1 5 0,206 [0,203;0,209] 9 55,56 0,086 [0,084;0,088] 30 13 2 15  0,205[0,203;,0,207] 27 55,55 0,103 [0,101;0,104]
Q22.4sténose de la tricuspide 6 3 0 3 0,068[0,067;0,070] 5 60,00 0,034(0,034;0,035] 7 7 0 0 0,120(0,118;0,123] 4 0,00 0,000 13 10 0 3 0,089(0,087;0,090] 9 3333 0,021 [0,020;0,021]
Q22.5 lie d'Ebstein 10 8 1 1 0,114[0,112;0,116] 6 16,67 0,011 [0,011;0,012] 7 7 0 0 0,103 [0,101;0,106] 4 0,00 0,000 17 15 1 1 0116[0,1150,118] 10 10 0,007 [0,006;0,007]
Q22.6|Hypoplasie du ventricule droit 8 2 0 1 0,034[0,033;0,035] 3 55183} 0,170(0,168;0,173] 6 2 1 3 0,275[0,271;0,278] 6 50,00 0,052 [0,050;0,053] 9 4 1 4 0,062 [0,060;0,063] 9 44,45 0,027 (0,027;0,028)
Q 23.4|Hypoplasie du ventricule gauche| 26 10 1 15  0,295[0,292;0,298] 22 68,18 0,523 [0,519;0,526] 16 6 0 10  1,734[1,704;,1,765] 15 66,67 0,172 [0,169;0,175] 42 16 1 25 0,287[0,285,0,290] 37 67,57 0,171[0,169;0,173]
Q20.0{Tronc artériel commun 2 8 0 14 0,250[0,247;0,253] 16 87,50 0,102 [0,100;0,104] 1 9 0 2 0,292 [0,288;0,296] 7 28,57 0,034 [0,033;0,036] 33 17 0 16 0,226 (0,224,0,228] 23 69,56 0,109[0,108;0,111]
Q20.3|Transposition des gros vaisseauy| 33 2 2 9 0345[0372,0378] 25 36,00 0,205 [0,202;0,207] 17 14 0 3 0,584[0,580,0,588] 12 25,00 0,052 [0,050;0,053] 50 36 2 12 0342003390344 37 32,43 0,082 [0,081;0,084]
Q 21.2|Défaut septal atrio-ventriculaire| 55 32 5 18 0,625[0,622;0,628] 39 46,15 0,023 [0,022;0,024] 34 20 5 9 0,275[0,271;,0,278] 24 37,50 0,155[0,152;0,158] 89 52 10 27  0,609[0,606;0,611] 63 42,85 0,185[0,183;0,187]
Q21.3|Tétralogie de Fallot 24 2 1 2 0273[0270;,0,276] 10 20,00 0,011(0,011;0,012] 16 13 3 0  0,069(0,067,0,071] 10 0,00 0,000 40 34 4 2 0274[0,271,0276] 20 10 0,014 [0,013;0,014]
Q 22.0[Atrésie de la valve pul 3 2 0 1 0,034[0,033;0,035] 3 3333 0,000 4 3 0 1 0,052 [0,050;0,053] 4 25,00 0,017 [0,016;0,018] 7 5 0 2 0,048[0,047;0,049] 7 28,57 0,014[0,013;0,014]
Q 23.0]Atrésie de lavalve aortique 3 2 1 0  0,034[0,0330,035] 1 0,00 0,0110,011;0,012] 3 2 1 0  0206[0,2030,209] 1 0,00 0,000 7 4 2 1 0,048(0,047,0,049] 2 0 0,007 [0,006;0,007]
Q 25.1|Coarctation de |'Aorte 17 16 0 1 0,193[0,191;0,196] 5 20,00 0,011 [0,011;0,012] 1 1 0 1 0,069 [0,067;0,071] 5 20,00 0,017 [0,016;0,018] 29 27 0 2 0,198[0,19;0,200] 10 20 0,014[0,013;0,014]
Q 26.2|Ano pulm tot du retour veineux | 4 3 0 1 0,045[0,044,0,047) 2 50,00 0,011 (0,011;0,012] 4 4 0 0 4722(4,681;4,763] 0 0,00 0,000 7 6 0 1 0,048(0,047,0,049] 2 0 0,007 [0,006;0,007]
Q21.0{Anomalie septale ventricualire | 227 215 2 10 2,579[2,5502,608] 42 2381 0114[0,112,0,116] | 163 153 1 9 1,648(16281679 34 26,47 0,155[0,152,0,158] [ 390 368 3 19  2,666(2,6442,68] 76 25 0,130(0,128;0,132]
Q21.1{Anomalie septale atriale 85 76 3 6  0,966[0,964;0,967] 18 3333 0,068 [0,067;0,070] % 86 3 7 0,292[0,288,0,29] 22 31,82 0,120[0,118;0,123] 181 162 6 13 1,237(1,221;1,254] 40 325 0,089[0,087;0,090]
Q22.1]Sténose de lavalve pulmonaire | 17 17 0 0 0193[0191,0,1%] 4 0,00 0,000 17 15 1 1 7,80(7,2447316] 2 50,00 0,017[0,016,0,018] | 33 32 1 0 0226[0,2240228 6 0 0,000
TOTALSI +SII +SIII 574 459 19 9%  6,521[6,489;6,552] 231 41,56 1,091(1,070;1,111] 424 358 16 50 0,292(0,288,0,296] 147 34,01 0,859 [0,856;0,861] 1014 832 36 146  6,933(6,909;6,956] 378 38,62 0,998 [0,9980; 0,9984]
Q20.1{VDDI
020.2|vGDI
Q20.6|Isomerisme atrial d'lvemark
Q20.8|Autre connections cardiagues ano
Q24.2|Cor triatriatum
Q 24.4|Sténose de |a valve subaortique
Q 24.5|Malfo des artéres coronaires
Q 25.3[Sténose aortique supra-valvulaire
Q 26.3Ano pulm part du retour veineux
Q 21.4|Fenétre aorto-pulmonaire
Q 25.2|Interruption de I'arche aortique
TOTAUX 595 474 2 100  6,759[6,728;6,790] 243 41,15 1136[1,115,1,157) | 441 373 17 51 7,572[7,537,7,607] 152 33,55 0876[0,873,0,878] | 1052 82 39 151 7,193[7,169;7,215] 395 3822 1,032 [1,017;1,048]
Naissances totales 83025 58238 146263

CC = Cardiopathies Congénitales ; DAN = Diagnostic Anténatal ; IC = Intervalle de Confiance ; ICD = International Classification of Diseases ; IMG = Interruption Médicale de
Grossesse ; MFIU = Morts Feetales In Utéro ; N = Naissances ; NV = Naissances Vivantes ; PT = Prévalence Totale— TOTAL =NV + MFIU + IMG.
Les données sont données en nombre, pourcentages, et %o calculés pour 88 025 naissances totales en 2002-2007 ; 58 238 naissances totales en 2008-2011 et 146 263 naissances

totales en 2002-2011.

9 Chaque type totalise le nombre de feetus porteurs d’une cardiopathie congénitale, chaque sous-type totalise le nombre exacte de CC (comme fait dans les tables de prévalence
EUROCAT) : lasomme des sous-types n’égale pas le nombre du type, la différence correspondant aux feetus porteurs de multiples CC.

$ Les CC S| sont définies sans addition de CC Sl

¥ Les CC Sl sont définies sans addition de CC S|

¥ Données des diagnosticsQ 22.2;Q22.3;Q228;0Q23.1;Q232; Q248; Q254; Q25.7; Q25.8 extraites ’EUROCAT.

35



SHAIKH Muzna DEUXIEME PARTIE

1.2.3. Les cardiopathies SlI

Les cardiopathies SII représentaient 261 cas sur 1052 (soit 24.8% de toutes les
cardiopathies congénitales et une prévalence de 1.78 pour 1 000 N, IC=[1.765 ; 1.804)

Le sous-type le plus fréquent était : le défaut septal atrio-ventriculaire.
Il comptait 89 cas sur 261 (soit 34% des SlI et une prévalence totale de 0.61 pour 1 000 N,
1C95% =[0.606 ; 0.611]).

Les autres cardiopathies Sl les plus fréquentes étaient, par ordre décroissant :
e La transposition des gros vaisseaux (50 cas sur 261, soit 19.16% des SlI et
prévalence totale de 0.34 pour 1 O00N),
e Latétralogie de Fallot (40 cas sur 261 soit 15.33% des SlI et prévaence totale de

0.27 pour 1 000 N),

e Letronc artériel commun (33 cas sur 261, soit 12.6% des SlI et prévaence totale
de 2.30.23 pour 1 000 N),

e La coarctation de I’aorte (29 cas sur 261, soit 11.1% des SlI et prévalence totae de
0.20 pour 1 000 N).

1.2.4. Les cardiopathies SIV

On comptait 38 cardiopathies congénitales sur 1052 comme étant d’une sévérité
inconnue et non classifiées, regroupées dans le tableau sous le type SIV (soit 3.61% et avec
une prévalence totale de 0.26 pour 1 000 N).

1.3. Prévalence du type de sévérité selon I’origine

Comme nous I’avons wvu, sur 1052 cardiopathies, il y en avait 154 d’origine
chromosomique et 898 d’origine non chromosomique.
En général, la sévérité¢ des cardiopathies congénitales était différente selon qu’elles étaient

associ ées a une anomalie chromosomique ou non.
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1.3.1. Origine non chromosomique

Le tableau 2 montre la distribution par ordre décroissant selon le codage Q, des 898
cardiopathies congénitales d’origine non chromosomique (dont 99 SI, 197 SII et 567 SIII) sur
les 1052 cas de cardiopathies congénitales au total et la contribution du diagnostic prénatal

et de l'interruption médicale de grossesse pour chacun des trois groupes de sévérité pour les

périodes 2002-2007 ; 2008-2011 ; 2002-2011.

1.3.1.1. Detype Sl

L es cardiopathies congénital es non-chromosomiques de type Sl représentaient :
e 88% des Sl totaes,
e 63% des cardiopathies congénital es non-chromosomiques totales,

e 54% des cardiopathies congénitales totales ; prévalence totale de 3.88 pour 1 000 N.

L es sous-types prédominants étaient :

e [’anomalie septale ventriculaire
Il'y avait 365 cas sur 567 (soit 34.7% de toutes les cardiopathies congénitales, 40.6% des
cardiopathies congénitales d’origine non chromosomique et 64.4% des SIII non
chromosomiques).

e P’anomalie septale atriale

e |l y avait 170 cas sur 567 (soit 16.2% de toutes les cardiopathies congénitales, 19%

des cardiopathies congénitales d’origine non chromosomique et 30% des SIII non

chromosomiques).

1.3.1.2. Detype Sli

L es cardiopathies congénital es non-chromosomiques de type Sl| représentaient :
e 75.5% des Sl totales,
e 22% des cardiopathies congénital es non-chromosomiques totales

e 18.7% des cardiopathies congenitalestotales; prévaence de 1.35 pour 1 000 N.
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Tableau 2. Cardiopathies congénital es non-chromosomiques |le de La Réunion, 2002-2011

lNon Chr

2002-2011

2002/2007

2008/2011

2002/2011

ICD 10 [Type de sévérité/Sous-type de CC

Q204

ventricule unique

Q224

sténose et atrésie de la tricuspide

Q225

anomalie d'Ebstein

Q226

Hypoplasie du ventricule droit

Q234

Q20.0

Hypoplasie du ventricule gauche

Tronc artériel commun

Q203

d-transposition des gros vaisseaux

Q212

Défaut septal atrio-ventriculaire

Q213

Tétralogie de Fallot

Q22,0

Atrésie de la valve pulmonaire

Q23.0

Atrésie de la valve aortique

Q25.1

Coarctation de I'Aorte

Q26.2

Q21.0

Ano.Pulm.tot.du retour veineux

Anomalie septale ventricualire

Q211

Anomalie septale atriale

Q221

Sténose de la valve pulmonaire

Q20.1

TOTALSI +SI1 +SIIl

VDDI

Q20.2

VGDI

Q20.6

Isomerisme atrial d'lvemark

Q20.8

Autre connection cardiaque anormale

Q242

Cor triatriatum

Q244

Sténose de la valve subaortique

Q245

Malformation des artéres coronaires

Q253

Sténose aortique supra-valvulaire

Q263

/Ano.Pulm.part.du retour veineux

Q214

Fenétre aorto-pulmonaire

Q25.2

Interruption de I'arche aortique

TOTAUX

[Naissances totales

TOTAL
14 6
6 5]
10 8
5 2
22 8
15 5]
29 20
29 18
17 15
1 1
2
17 16
2 1
212 202
79 71
17 17
476 393
49 407
88025

MFIU

15

8
3
1
1
13

12

7
9
1
0
0
1
1

75

0,159[0,157;0,162] 14
0,068[0,067;0,070) 5
0,114[0,112;0,116] 6
0,034[0,033;0,035] 3
0,250[0,247;0,253] 19

0,170[0,168;0,173] 12
0,330[0,326;0,333] 22
0,330[0,326;0,333] 23
0,193[0,191;0,196] 8
0,011[0,011;0,012] 1
0,034[0,033;0,035] 1
0,193[0,191;0,196] 5
0,023[0,022;0,024] 1

2,408[2,3802,437] 33
0,898[0,896,0,900] 15
0,193[0,191,0,196] 4

5,408 [5,375;5,440] 172

5,635[5,602;5,667] 183

57,14
60,00
16,67
33,33
68,42

100,00
31,82
39,13
12,50
0,00
0,00
20,00
100,00

2,24
33,33

0,00
41,28

40,98

0,091 [0,089;0,093]
0,034 [0,033;0,035]
0,011 [0,11;0,012]
0,011 [0,011;0,012]
0,148 [0,145;0,150]

0,136 [0,134;0,139]
0,080[0,078;0,081]
0,102 [0,100;0,104]
0,011 [0,011;0,012]
0,00
0,00
0,011 [0,011;0,012]
0,011 [0,011;0,012]

0,091 [0,089;0,093]
0,057 [0,055,0,058]
0,00
0,807 [0,804;0,809]

0,852 [0,850;0,854]

IMG_| PT/1000 N [IC95%] | DAN [IMG / DAN (%)| PT IMG/1000 N [1C95%] [TOTAL

402
58238

153

15

358

MFIU

CcoroN WO O o R oo r

o~ o

1

IMG_|PT/1000 N [1C95%)]

4 0,189(0,186;0,192]
0 0,120(0,118;0,123]
0 0,120[0,118;0,123]
3 0,103[0,101;0,106]
9  0,223(0,220;0,227]

0,171[0,169;0175]
0,292 (0,288;0,296]
0,361 [0,357;0,365]
0,240 [0,237;0,244]
0,052 [0,050;0,053]
0,052 [0,050;0,053]
0,189 [0,186;0,192]
0,069 [0,067;0,071]

ORr OoOR OO WN

2,627[2,592;2,663]
1,563 [1,533;1,592]
0,258 [0,254;0,261]
32 6,645(6,607;6,683]

o wo

32 6,903(6,865;6,940]

DAN

9
3
1
6

12

111

44,44
0,00
0,00

50,00

75,00

28,57
25,00
42,86
0,00
33,33
0,00
100,00
0,00

27,83

IMG / DAN (%) |PT IMG/1000 N [1C95%]| TOTAL

0,069 (0,067;0,071]
0,00
0,00
0,052 [0,050;0,053]
0,155 [0,152;0,158]

0,034 [0,033;0,036]

0,052 [0,050;0,053]

0,103 [0,101;0,106]
0,00

0,017 [0,016;0,018]
0,00

0,017 [0,016;0,018]
0,00

0,00
0,052 [0,050;0,053]
0,00
0,550 [0,545;0,554]

0,050 [0,545;0,554]

MFIU | IMG | PT/2000N [1C95%] [ DAN [IMG/ DAN (%) [PTIMG/1000 N [1C95%]
3 12 1 12 0171[0,163,0173] 23 52,17 0,082 [0,0281;0,284]
B 10 o0 3 0089(0,087,0090] 8 37,50 0,021[0,020,0,021]
7 15 1 1 0116[0,1150118 7 14,29 0,007 [0,006;0,007]
9 4 1 4 0062[0060,0063] 9 44,84 0,027 [0,027;0,028]
33 12 1 22 0,239(0,237,0242] 31 70,97 0,150(0,149;0,152]
% 11 0 14 0171[0,069,0173] 19 73,68 0,096 [0,094; 0,097]
% 34 2 10 0315[0,3120317] 34 29,41 0,068 [0,067;0,070]
50 30 5 15 0,349(0,3460351] 37 40,54 0,103[0,101;0,104]
31 27 3 1 0212[02100214] 17 5,88 0,007 [0,006;0,007]
4 3 0 1 0027(0,027,0028] 4 25,00 0,007 [0,006;0,007]
7 4 2 1 0048[0,047,0049] 2 50,00 0,007 [0,006;0,007]
28 26 0 2 0191(0189,0,194] 5 40,00 0,014[0,013;0,014]
6 5 0 1 0,041[0,0400042] 1 100,00 0,007 [0,006;0,007]
365 355 2 8 2496[24732518] 51 15,69 0,055 [0,054;0,056]
70 157 5 8 1162[1,46,1,179] 33 24,24 0,055 [0,054;0,056]
2 2 o0 0 0219(0217,0221] 6 0,00 0,00
83 737 23 103 5900(58755926] 287 35,89 0,704 [0,702;0,707)
88 765 26 107 6,140[6,1156,165] 294 36,39 0,732(0,729,0,734]

146263

CC = Cardiopathies Congénitales ; DAN = Diagnostic Anténatal ; IC = Intervalle de Confiance ; ICD = International Classification of Diseases ; IMG = Interruption Médicale de
Grossesse ; MFIU = Morts Feetales In Utéro ; N = Naissances ; NV = Naissances Vivantes ; PT = Prévalence Totale— TOTAL = NV +MFIU + IMG.

Les données sont données en nombre, pourcentages, et %o calculés pour 88 025 naissances totales en 2002-2007 ; 58 238 naissances totales en 2008-2011 et 146 263 naissances
totales en 2002-2011.

9 Chaque type totalise le nombre de feetus porteurs d’une cardiopathie congénitale, chaque sous-type totalise le nombre exacte de CC (comme fait dans les tables de prévalence

EUROCAT) : lasomme des sous-types n’égale pas le nombre du type, la différence correspondant aux feetus porteurs de multiples CC.
+ Les CC Sl sont définies sans addition de CC S|

¢ Les CC SlII sont définies sans addition de CC Sl|
¥ Données des diagnostics Q 22.2;Q22.3;Q228;Q23.1;Q232; Q248; Q254; Q25.7; Q25.8 extraites ’EUROCAT.
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L es sous-types prédominants étaient :

e Ledéfaut septal atrio-ventriculaire
On comptait 50 cas sur 197 (4.8% des cardiopathies congénitales totales, 5.6% des
cardiopathies d’origine non chromosomique et 25.4% des SII non chromosomiques)

e Latransposition des gros vaisseaux
Il'y avait 46 cas sur 197 (4.4% des cardiopathies congénitales totales, 5% des cardiopathies
non chromosomiques et 23.4% des Sl non chromosomiques).

e LatétralogiedeFallot
On comptait 31 cas sur 197 (3% des cardiopathies congénitales totales, 3.5% des
cardiopathies non chromosomiques et 15.7% des Sl non chromosomiques).

e La coarctation de ’aorte
II'y avait 28 cas sur 197 (2.7% des cardiopathies congénitales, 3% des cardiopathies non
chromosomiques et 14.2% des SI1 non chromosomiques).

e Letroncartériel commun
Avec 25 cas sur 197 (2.4% des cardiopathies congénitales, 2.8% des cardiopathies non

chromosomiques et 12.7% des Sl non chromosomiques).

1.3.1.3. Detype SI

L es cardiopathies congénital es non-chromosomiques de type S| représentaient :
e 89% des Sl totales,
e 11% des cardiopathies congénital es non-chromosomigues total es,

e 9.4% des cardiopathies congénitalestotales ; prévalence de 0.68 pour 1 000 N.

Le sous-type prédominant était : [I’hypoplasie du ventricule gauche.
On comptait 35 cas sur 99 (soit 3.3% des cardiopathies congeénitales, 3.9% des cardiopathies

non chromosomiques et 35.4% des SI non chromosomiques).

1.3.1.4. Les anomalies non chromosomiques associées

Parmi les 32 cas de micro-délétions, 27 étaient des délétions 22g11 dont 13 étaient
associées a des cardiopathies congénitales de type SlI (48%), 10 a un type Sl (37%) et 4 a
un type Sl (14.8%).
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Les cardiopathies les plus communément associées a une micro-délétion 22q11 parmi les Sli
et les S| étaient :

e letroncartériel commun (SlI) et ’anomalie septale ventriculaire (SlI1)
(5 cas et 7 cas respectivement, soit 18.5% et 26% des micro-délétions 22q1l au total,
respectivement).

e LaTéralogiedeFallot (SIl) et I’anomalie septale atriale (SlI1)
(4 et 3 cas respectivement, soit 14.8% et 11% des micro-délétions 22qll au total,
respectivement).

Pour les cardiopathies Sl, I’hypoplasie du ventricule gauche était le plus associée a une

micro-délétion 2211 avec 2 cas sur 4 au total, soit 7.4% des micro-dél étions 22q11 au total.

1.3.2. Origine chromosomique

Le tableau 3 montre la distribution des 154 cas de cardiopathies congénitales d’origine
chromosomique (dont 12 9, 64 S, 75 S1l) sur 1052 cas de cardiopathies congénitales au
total et montre la contribution du diagnostic prénatal et de ['interruption médicale de

grossesse pour chacun destrois groupes de sévérité pour la période 2002-2011.

1.3.2.1. Detype Sl

L es cardiopathies congénital es chromosomiques de type Sl représentaient :
e 11.7% des Sl totales,
e 48.7% des cardiopathies chromosomiques totales,

e 7.1% des cardiopathies congénitales totales ; prévalence totale de 0.51 pour 1 000 N.
Le sous-type le plus fréquent était : L’anomalie septale ventriculaire également.

Elle comptait 25 cas sur 75 (soit 2.4% des cardiopathies totales, 16.2% des cardiopathies

chromosomiques et 33.3% des Sl chromosomiqgues).
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1.3.2.2. Detype Sli

L es cardiopathies congénitales chromosomiques de type Sl représentaient :
o 24.5% des Sl totales,
e 41.6% des cardiopathies chromosomiques totales,
e 6.1% des cardiopathies congénitales et une prévalence totale de 0.44 pour mille

nai ssances.

Les sous-types les plus fréquents étaient :

e Ledéfaut septal atrio-ventriculaire
Il comptait 39 cas sur 64 (soit 3.7% des cardiopathies totales, 25.3% des cardiopathies
chromosomiques et 61% des SIl chromosomiques).

e Letroncartériel commun
Il comptait 8 cas sur 64 (soit 0.8% des cardiopathies totales, 5.2% des cardiopathies
chromosomiques et 12.5% des SI1 chromosomiques).

e LatéralogiedeFallot
Elle comptait 9 cas sur 64 (soit 0.9% des cardiopathies totales, 5.8% des cardiopathies

chromosomiques et 14% des Sl chromosomiques).

1.3.2.3. Detype SI

L es cardiopathies congénital es chromosomiques de type Sl représentaient :
e 10.8% des Sl totales,
e 7.8% des cardiopathies chromosomiques totales,

e 1.1% des cardiopathies congénital es totales et une prévalence de 0.08 pour 1 000 N.

Les sous-types le plus fréquents étaient :
e L’hypoplasie du ventricule gauche
Il comptait 7 cas sur 12 (soit 0.7% des cardiopathies totales, 4.5% des cardiopathies
chromosomiques et 58.3% des SI chromosomiques).
e Leventriculeunique
Il comptait 5 cas sur 12 (soit 0.5% des cardiopathies totales, 3.2% des cardiopathies

chromosomiques et 41.7% des SI chromosomiques).
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Tableau 3. Cardiopathies congénitales chromosomiques |le de La Réunion, 2002-2011

| |cardiopathies ch 2002-20 2002/2007 | 2008/2011 | 2002/2011 |
1CD 10 | Type de sévérité/Sous-type de CC TOTAL | NV [MFIU| IMG | PT/1000N [IC95%] | DAN |IMG/DAN (%)[PT IMG/1000N [IC95%] | TOTAL | NV | MFIU | IMG | PT/1000N [IC95%] | DAN |IMG/DAN (%)| PTIMG/1000N [IC95%] | TOTAL [ NV | MFIU | IMG PT /1000 N [IC95%] DAN | IMG/DAN (%) | PTIMG /1000 N [IC95%]
Q20.4 |ventricule unique 4 1 1 2 0,045[0,044;0,047] 4 50,00 0,023 [0,022;0,024] 1 0 0 1 0,017 [0,016;0,018] 1 100,00 0,017 [0,016;0,018] 5 1 1 3 0,034 [0,033;0,035] 4 75,00 0,021 [0,020;0,021]
Q22.4 |sténose et atrésie de |a tricuspide 0 0 0 0 0,000 0 0,00 0,00 0 0 0 0 0,000 1 0,00 0,00 0 0 0 0 0,000 1 0,00 0,00
Q225 lie d'Ebstein 0 0 0 0 0,000 0 0,00 0,00 0 0 0 0 0,000 8 0,00 0,00 0 0 0 0 0,000 B 0,00 0,00
Q22.6 |Hypoplasie du ventricule droit 0 0 0 0 0,000 0 0,00 0,00 0 0 0 0 0,000 0 0,00 0,00 0 0 0 0 0,000 0 0,00 0,00
Q23.4 [Hypoplasie du ventricule gauche 4 2 0 2 0,045[0,0440,047) 3 66,67 0,023 (0,022;0,024] 8 2 0 1 0,052[0,050;0,056] 3 33,33 0,017 (0,016;0,018] 7 4 0 8 0,048 (0,047;0,049] 6 50,00 0,021 (0,020;0,021]
Q20.0 [Tronc artériel commun 7 5 0 2 0,080[0,078,0,081] 4 50,00 0,023 0,022;0,024] 1 1 0 0 0,017(0,016;0,018] 0 0,00 0,00 8 6 0 2 0,055 [0,054;0,056] 4 50,00 0,014 [0,013;0,014]
Q203 des gros vaisseaux 4 2 0 2 0,045[0,044;0,047] 3 66,67 0,023 [0,022;0,024] 0 0 0 0 0,000 0 0,00 0,00 4 2 0 2 0,027 [0,027;0,028] 3 66,67 0,014 [0,013;0,014]
Q21.2 |Défaut septal atrio-ventriculaire 26 14 3 9  0295[0,292,0,298] 16 56,25 0,102 [0,100;0,104] 13 8 2 3 0,223 [0,220;0,227] 10 30,00 0,052 [0,050;0,053] 39 2 5 12 0,267 [0,264;0,269] 26 46,15 0,082 [0,081;0,084]
Q21.3 [Tétralogie de Fallot 7 6 0 1 0,080[0,078;0,081] 2 50,00 0,011 [0,011;0,012] 2 1 1 0 0,034 [0,033;0,036] 1 0,00 0,00 9 7 1 1 0,062 [0,060;0,063] 8 33,33 0,007 [0,006;0,007]
Q22.0 |Atrésie de lavalve pul 2 1 0 1 0,023[0,022;0,024] 2 50,00 0,011 [0,011;0,012] 1 1 0 0 0,017 [0,016;0,018] 1 0,00 0,00 Bl 2 0 1 0,021 [0,020;0,021] B 3333 0,007 [0,006;0,007]
Q23.0 |Atrésie de |avalve aortique 0 0 0 0 0,000 0 0,00 0,00 0 0 0 0 0,000 0 0,00 0,00 0 0 0 0 0,000 0 0,00 0,00
Q25.1 [Coarctation de I'Aorte 0 0 0 0 0,000 0 0,00 0,00 1 1 0 0  0,017[0,016;0,018] 5 0,00 0,00 1 1 0 0 0,007 [0,006;0,007] 5 0,00 0,00
Q26.2 [Ano. Pulm. Tot. du retour veineux 2 2 0 0 0,023[0,022,0,024] 1 0,00 0,00 0 0 0 0 0,000 0 0,00 0,00 1 1 0 0 ;0,007] 1 0,00 0,00
Q21.0 [Anomalie septale ventricualire 15 13 0 2 0170[0,168,0,173] 9 2,22 0,023[0,022;0,024] 10 0 1 9  0172(0,1690,175] 16 56,25 0,155 [0,152;0,158] 25 13 1 1 0,171[0,169;0,173] 25 44,00 0,075 (0,074;0,077)
Q21.1 |Anomalie septale atriale 6 5 0 1 0,068[0,067;0,070] B 3333 0,011 [0,011;0,012] 5 0 1 4 0,086 [0,084;0,088] 4 100,00 0,069 [0,067;0,071] 1 5 5] 0,075 [0,074;0,077] 7 71,43 0,034 [0,033;0,035]
Q22.1 |Sténose de lavalve 0 0 0 0 0,000 0 0,00 0,00 2 0 1 1 0,034 [0,033;0,036] 1 100,00 0,017 [0,016;0,018] 1 0 1 0 0,007 [0,006;0,007] 0 0,00 0,00
TOTALSI +SI1 +SlII 98 66 6 25 1,113[1,093;1,134 59 42,37 0,284[0,281;0,287] 37 14 6 18 0,635[0,631;,0,639] 32 56,25 0,309 [0,305;0,313] 51 95 13 43 1,032(1,017;1,048] 91 47,25 0,294[0,292;0,296]
Q20.1|VDDI
Q20.2 [VGDI
Q20.6 atrial d'lvemark
Q.20.8 |Autre connection cardiaque anormale
Q24.2 [Cor triatriatum
Q 24.4 |Sténose de la valve subaortique
Q24.5 [Malformation des artéres coronaires
Q 25.3 |Sténose aortique supra-valvulaire
Q26.3 |Ano. Pulm. part.du retour veineux
Q21.4 [Fenétre aorto-pul i
Q25.2 [Interruption de |'arche aortique
TOTAUX 9 67 6 25 1125(1,104;1,146] 60 41,67 0,284[0,281;0,287] 39 15 6 19 0,670(0,666;0,674] 35 54,29 0,326(0,323;0,330] 154 97 13 44 1,053[1,037;1,069] 101 43,56 0,301[0,299;0,303]
Naissances totales 88025 58238

CC = Cardiopathies Congénitales ; DAN = Diagnostic Anténatal ; IC = Intervalle de Confiance ; ICD = International Classification of Diseases ; IMG = Interruption Médicale de Grossesse ; MFIU
= Morts Feetales In Utéro ; N = Naissances ; NV = Naissances Vivantes ; PT = Prévalence Totale— TOTAL =NV + MFIU + IMG.
Les données sont données en nombre, pourcentages, et %o calculés pour 88 025 naissances totales en 2002-2007 ; 58 238 naissances totales en 2008-2011 et 146 263 naissances totales en 2002-

2011.

9 Chaque type totalise le nombre de feetus porteurs d’une cardiopathie congénitale, chaque sous-type totalise e nombre exacte de CC (comme fait dans les tables de prévaence EUROCAT) : la
somme des sous-types n’égale pas le nombre du type, la différence correspondant aux feetus porteurs de multiples CC.
t Les CC Sl sont définies sans addition de CC Sl

* Les CC SlII sont définies sans addition de CC Sl|
¥ Données desdiagnosticsQ 22.2; Q22.3;Q228;Q23.1;Q23.2; Q24.8; Q254; Q25.7; Q 25.8 extraites ’EUROCAT.
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1.3.2.4. Les anomalies chromosomiques associées

e Syndromede DOWN

Comme vu plus haut, on observait que 57 cas parmi les 154 cas de cardiopathies
congénitales d’origine chromosomique (soit 37% ) étaient associés au Syndrome de DOWN.

Parmi ces derniers, aucun ne présentait de cardiopathie congénitale de type Sl, 43
(75%) présentaient un type Sl et 14 (25%) un type Sll|I.

Parmi les cardiopathies congénitales chromosomiques S, le sous-type le plus
fréqguemment associé a la Trisomie 21 était le défaut septal atrio-ventriculaire (29 cas sur
43, soit 67%) suivi de latétralogie de Fallot (6 cas sur 43, soit 14%).

Et parmi les cardiopathies congénitales chromosomiques SllI, le sous-type le plus

fréqguemment lié au syndrome de DOWN était ’anomalie septale ventriculaire (10 cas sur

14, soit 71%) suivie de I’anomalie septale atriale (4 cas sur 14, soit 29%).
e Syndromede TURNER
Nous avons remarqué qu’aucun cas de coarctation de 1’aorte n’était li¢ au Syndrome de

Turner. Par ailleurs, aucun cas de syndrome de Turner associé a une autre cardiopathie n’a été

observé dans notre éude.

1.4.Prévalence de l'origine selon le type de sévérité

1.4.1. Les cardiopathies Slll

Les cardiopathies SlII étaient davantage associées a une origine non chromosomique
(567 cas sur 898, soit 63% des cardiopathies non chromosomiques et une prévaence totale de
3.88 pour 1 000 N contre 75 cas sur 154, soit 48.7% des cardiopathies chromosomiqgues et une
prévalence totale de 0.51 pour 1 000 N) : Test du Chi2 = 15.86, 2 degrés de liberté, p<0.001.
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Quand une origine chromosomique était associée, les anomalies associées éaient la
Trisomie 21 (14 cas), la Trisomie 18 (5cas), la Trisomie 13 (1cas), une délétion 9p22, 1

délétion du chromosome 18 et 2 triploidies du chromosome X.

1.4.2. Les cardiopathies Sl

I en dlait de méme pour les cardiopathies SI (99 cas sur 898, soit 11% des
cardiopathies non chromosomiques et une prévaence totale de 0.68 pour 1 000 N contre 12
cas sur 154, soit 7.8% des cardiopathies chromosomiques et prévalence totale de 0.08 pour
1000 N) : Test du Chi2 = 27.2, 2 degrés de liberté, p<0.0001.

Quand une origine était associee, les anomalies associées étaient la Trisomie 21 (43
cas), laTrisomie 18 (4 cas), la Trisomie 13 (4 cas), 1 translocation partielle du chromosome 5,

1 trandocation déséquilibrée et 1 délétion partielle du chromosome X.

1.4.3. Les cardiopathies SlI

Les cardiopathies congénitales SlI, elles, éaent plus fréquemment retrouvées
lorsqu’une anomalie chromosomique était associée (64 cas sur 154, soit 41.6% des
cardiopathies chromosomiques et une prévalence totale de 0.44 pour 1 000 N contre 197 cas
sur 898 des cardiopathies non chromosomiques, soit 22% et une prévaence totale de 1.35
pour 1 000 N) : Test du Chi2 = 63.74, 2 degrés de liberté, p<0.001.

Les anomalies chromosomiques associées aux cardiopathies SlI éaient la Trisomie 18

(8 cas), laTrisomie 22 (2 cas), laTrisomie 13 (2 cas), 1 trandocation partielle du chromosome

5, 1 diploidie du chromosome X et 1 délétion du chromosome 9.

1.5.Facteurs associés aux cardiopathies

1.5.1. Le Sexe Ratio

En général, le sexe ratio des feetus porteurs d’une cardiopathie congénitale, toutes
origines confondues, n’était pas significativement en faveur d’un genre en particulier.
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En effet, il existait 543 sexes masculins contre 509 sexes féminins, soit 51.6% contre
48.4% : test du Chi2=1.1, 1 degré de liberté, p=0.2936. De plus, le sexe des feetus n’était pas
lié de fagcon significative au type de sévérité des cardiopathies (test du Chi2 = 3.87, 2 degrés
de liberté, p=0.1448).

1.5.2. L’age moyen des parents

1.5.2.1. Meéres

Pour la totalité des cardiopathies congénitales, toutes origines confondues, 1’age moyen
des méres était inférieur a 30 ans. En effet, 61% des méres étaient &gées de moins de 30 ans,
37.7% étaient agées de plus de 30 ans et pour 1.3% des meres, 1’age était meconnu. Par
comparaison, cette tendance ne suivait pas celle des malformations congénitales d’ordre

général, ou I’age moyen des meres était supérieur a 40 ans.

1.5.2.2. Péeres

L’age moyen des peres pour les cas de cardiopathies congénitales, toutes origin€s
confondues était par contre supérieur a 30 ans. En effet, 35% des péres étaient agés de plus de
30 ans, et 23%, de moins de 30 ans. Par comparaison, cette tendance suivait celle des
malformations congénitales d’ordre général, ou 1’dge des peres supérieur a 40 ans était associé
a des anomalies autosomiques dominantes entrainant des anomalies génétiques dans la
descendance.

Cependant, il existait un nombre conséguent de nouveau-nés pour lesquels 1’age

paternel demeurait inconnu (33%).

1.5.3. Autres

Comme pour I’étude 2002-2007, 1I’occupation des parents, la reproduction assistée et les
drogues et médications tératogénes durant la grossesse n’ont pas pu étre mises en relation

avec les cardiopathies congenital es a cause de données insuffisantes
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1.6.Contribution du diagnostic anténatal

De facon générale, pour 37.5% des cardiopathies congénital es, chromosomiques et non
chromosomiques confondues, le diagnostic avait été fait en anténatal (395 cas au total sur
1052 cardiopathies congénitales au total).

Pour 74.4%, ce DAN ¢était fait en faveur de cardiopathies d’origine non-
chromosomique et pour le reste, c’est-a-dire 25.6% du DAN était fait en faveur de
cardiopathies chromosomiques. Et il existait une variation importante du taux de DAN
suivant la classe de sévérité de la cardiopathie.

De plus, pour 73% de ces cardiopathies associées a un diagnostic anténatal, il avait été
fait a partir de la22°™ semaine de gestation (287 cas sur 395) a 1’échographie morphologique
du second trimestre.

1.6.1. Origine non chromosomique

Le diagnostic prénatal avait été fait pour 32.7% des cardiopathies congénitales
d’origine non chromosomique (294 cas sur 898 cas de cardiopathie non-chromosomiques
totales). On remarquait que la performance du DAN était liée au type de sévérité de la
cardiopathie : plusla cardiopathie était sévére, plus un DAN était établi:

- 74.7% pour les S|

- 60.4% pour les S|

- 15.9% pour les S, seulement, mais augmentait s une anomalie syndromique
extracardiague, comme les micro-délétions plus fréquentes pour les SlI et les SllI,
était associée. (Test du Chi2 = 101.68, 2 ddI, p<0.0001)

1.6.2. Origine Chromosomique

Le diagnostic prénatal avait été fait pour 65.6% des cardiopathies congénitales
d’origine chromosomique (101 cas sur 154 cas de cardiopathies chromosomiques totales). Il
devenait donc plus facile lorsqu’une anomalie chromosomique était associée (test du Chi2 =
23.64, 1 ddl, p<0.0001). Par ailleurs, la présence de signes extracardiaques facilitait encore
plus le DAN. Le taux de diagnostic prénatal était méme complet pour les cardiopathies

congénitales d’origine chromosomique et de type tres sévere SI.
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Le DAN n’était cependant pas li¢ de fagon significative au type de sévérité pour les
cardiopathies chromosomiques :
- 100% pour les S
- 80% pourlesSli
- 47% pour les SII, non db a la non sévérité, mais di au DAN plus facile des
anomalies chromosomiques, puisgue les Sl étaient davantage non chromosomiques.
(Test du Chi2 = 4.96, 2 ddI, p=0.0838).

1.7.Interruption Médicale de Grossesse (IMG)

Le taux d’IMG (pour toutes cardiopathies confondues) était de 14.4%.
Elle était davantage liée aux cardiopathies d’origine chromosomique (28.5% contre 12% pour

les cardiopathies d’origine non chromosomique, test du Chi2 = 20.18, 1 ddl, p<0.0001).

1.7.1. Origine non chromosomique

Une IMG avait éé rédisée pour 11.9% des cardiopathies d’origine non
chromosomique. On notait que lorsque l’origine était non chromosomique, le taux de
prévalence de I'IMG était 1ié¢ au type de sévérité de la cardiopathie. En effet, ont eu recours a
I’interruption médicale de grossesse :

- 42.4% pour les S

- 22.8% pour les S|

- 2.8% pour les Sl seulement, dont 1’indication relevait surtout des malformations
graves associées, quand il y en avait. (Test du Chi2 = 108.5, 2 ddI, p<0.001)

1.7.2. Origine chromosomique

Une IMG avait é&é rédisee pour 28.6% des cardiopathies d’origine non
chromosomique. On notait que lorsque 1’origine était chromosomique, le recours a 'IMG
n’était pas lié au type de de sévérité de la cardiopathie :

- 50% pour les S
- 25% pour les Sl
- 28% pour les Sl (Test du Chi2 = 1.62, 2 ddl, p=0.4669).
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1.8.Association DAN et IMG

On remarquait que 28% des DAN étaient suivis d’une IMG. En effet, sur 395 cas de
cardiopathies congénitales ayant bénéficié d’un DAN, 151 cas avaient eu recours a une IMG,
a la fois demandée par le couple de parents et acceptée par un des deux centres
pluridisciplinaires de diagnostic prénatal (CPDPN) de La Réunion du fait de la gravité de la

cardiopathie et/ou de la présence d’une anomalie chromosomique associée.

Le recours a I'IMG aprés quun DAN ait été établi dépendait de 1’origine
chromosomique et de la sévérité de la cardiopathie congénitale.

En effet, en ce qui concerne 1’origine de la cardiopathie, le recours a 'IMG apres un
DAN était plus observé pour les cardiopathies chromosomiques (test du Chi2=12.02, 1 ddl,
p=0.0005). En ce qui concerne la sévérit¢ de la cardiopathie, le rapport n’était pas le méme

selon I’origine.

1.8.1. Origine non chromosomique

Pour les cardiopathies d’origine non-chromosomique, plus la cardiopathie diagnostiquée
était sévere, plus I'IMG était choisie :
- 58% pour les Sl
- 38% pour les Sl
- 18% pour les Sl (Test du Chi2 =12.7, 2 ddI, p=0.0017).

1.8.2. Origine chromosomique

Par contre, lorsque la cardiopathie était d’origine chromosomique, le recours a 'IMG
apres établissement d’un DAN n’était pas i€ au type de sévérité de la cardiopathie :
- 50%des Sl
- 31%desSlI
- 60% des Sl (Test du Chi2 = 2.75, 1 ddI, p=0.2531).
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2. COMPARAISON AVEC L’EUROPE

Les tableaux 4, 5, et 6 classent toutes les cardiopathies congénitales a La Réunion, de 2002 a
2011, de facon a comparer leur nombre avec ceux de I’Europe, en fonction des groupes de
sevé&rité S a SV par ordre décroissant de leur codage Q, en précisant le nombre de
naissances vivantes, de morts feetales in utéro et la contribution de l’interruption médicale de

grossesse pour chaqgue cardiopathie.

2.1.Les cardiopathies totales (tableau 4)

Les cardiopathies congénitales, toutes origines confondues, étaient moins fréquentes a
La Réunion (1052 cas de cardiopathies congénitales totales sur 146 263 naissances totales)
qu’en Europe (65 789 cas sur 8 096 383 et prévalence totale = 8.13 pour 1000 N) : OR =
0,884 [0.831 ; 0.940], p<0.0001

Les naissances vivantes étaient moins fréquentes sur I’ile et les morts feetales in utéro et
les feetus issus d’une interruption médicale de grossesse étaient plus fréquents sur 1’ile (OR
respectifs = 0,798 [0.745 ; 0.853] ; 2,357 [1.665 ; 3.248] et 1,629 [1.376 ; 1.915], p<0.0001

pour lestrois).

2.2.Les cardiopathies totales Sl

Les cardiopathies SI éaient plus fréquentes a La Réunion (111 cas sur 1052 cas de
cardiopathies congénitales totales; prévalence totale = 0.76 pour 1 000 N) qu’en Europe
(3 873 cas sur 65 789, soit 5.9% ; prévalence totale = 0.48 pour 1 000 N) : OR = 1,586 [1.301
; 1.915], p<0.0001.

Les cardiopathies plus fréquemment observées sur 1’1le étaient :
e Leventriculeunique (30 cas sur 111, soit 27% des Sl ; une prévalence totale de 0.21
pour 1 000 N contre 533 cas sur 3 873, soit 13.8% ; une prévalence totale de 0.07 pour
1000 N en Europe: OR = 3.11 (I1C95% = [2.080 ; 4.498], p<0.0001.
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Tableau 4 : Comparaison Réunion/Europe 2002-211 : Cardiopathies Totales

cardiopathies totales 2002-2011 146263 8096383 | 146263 8096383 146263 8096383 146263 8096383 |
Total PT/1000 N NV MFIU IMG
ICD 10 Type de séverité/Sous type Cas Témoin Chi2/p value OR [IC 95%] Cas Témoin Cas Témoin Chi2/p value OR [IC 95%] Cas Témoin Chi2/p value OR [IC 95%] Cas Témoin Chi2/p value OR [IC 95%]
0,759 | 0,478
EUROCAT 145100 8026721 [1.301;1.915] 145343 8034256 = 0,0261 [1.016;1.742] 146219 8095311  0,2007  [0.568;4.230] 146064 8089920 [1.468;2.668]
Q20.4 Ventricule unique Réunion 30 533 40,73 3,113 0,205 0,066 13 336 7,59 2,139 2 15 4,85 15 182 38,53 4,561
EUROCAT 145181 8030061 [[EIOIO00MM [2.080;4.498] 145388 8036308 [NN0)00590[1.127;3.707] 146222 8095452 0,0359 146197 8091067 [JISOI000MM [2.501;7.723]
Q.22.4 Atrésie ou sténose tricuspide Réunion 13 482 2,05 0,089 0,060 10 356 1,91 0 18 0,1 3 108 0,15
EUROCAT 145198 8030112 0,1521 145391 8036288 = 0,1667 146229 8095449 1 146108 8091141 | 0,452
Q2255 Anomalie d'Ebstein Réunion 17 347 17,48 2,71 0,116 | 0,043 15 269 19,98 3,082 1 29 0,002 1 49 0,17
EUROCAT 145194 8030247 | ISIOIO00MM [1.560;4.402] 145386 8036375 |JICIOIO00MMN [1.701;5.176] 146223 8095438 |  0,4155 146111 8091200 = 0,5913
Q226 Hypoplasie du ventricule droit Réunion 9 375 0,71 0,062 | 0,046 a 236 0,01 1 19 0,06 4 120 0,78
EUROCAT 145201 8030219 | 0,3997 145397 8036408 1 146223 8095448 = 0,3009 146107 8091129 = 0,1791
Q23.4 Hypoplasie du ventricule gauche  Réunion 42 2136 0,29 0,287 | 0,264 16 1191 1,41 1 75 0,02 25 870 5,34
EUROCAT 145169 8028458 0,5905 145385 8035453 0,2351 146223 8095392 1 146087 8090379 0,0208
1,784 | 1,764
EUROCAT 144950 8016309  0,8679  [0.891;1.142] 145219 8024503 = 0,0116  [0.712;0.959] 146206 8095168 [1.949;5.361] 146051 8089404 [1.395;2.363]
Q20.0 Tronc artériel commun Réunion 33 637 38,09 2,865 0,226 | 0,079 17 449 9,35 2,003 0 25 0,007 16 163 52,74 5,436
EUROCAT 145178 8029957 [[EIOIO00MM [1.955;4.066] 145384 8036195 |[IN0)002201|[1.208;3.389] 146224 8095442 1 146096 8091086 [JISOIO00MM [3.035;9.097]
Q203 T ition des grands va Réunion 50 2673 0,06 0342 | 0330 36 2308 1,24 2 28 1,79 12 247 12,15 2,69
EUROCAT 145161 8027921  0,8123 145365 8034246 0,2657 146222 8095439 = 0,0988 146100 8091002 [IN6,00050 M [1,507;4,801]
Q212 Défaut septal atrioventriculaire  Réunion 89 3077 19,45 16 0609 | 0380 52 2247 31 10 121 25,81 4,576 27 709 15,17 2,109
EUROCAT 145123 8027517 [ECIOIO00MM [1.281;1.976] 145349 8034397 = 0,0785 146214 8095346 [2.140;8.708] 146085 8090540 [1.380;3.095]
Q213 Tétralogie de Fallot Réunion 40 2597 1,02 0274 | 0,321 34 2266 1,18 4 49 7,09 2 282 1,3
EUROCAT 145172 8027997  0,3134 145367 8034378 = 0,278 146220 8095418 = 0,0146 146109 8090967 = 0,2547
Q220 Atrésie de la valve pulmonaire  Réunion 7 779 3,53 0,048 | 0,096 5 604 3,19 0 14 0,26 2 161 0,05
EUROCAT 145204 8029815  0,0601 145396 8036040 = 0,0741 146224 8095453 1 146100 8091088 1
Q23.0 Atrésie de la valve aortique Réunion 7 1043 7,41 0,371 0,048 | 0,129 a 946 10,01 0,234 2 15 4,85 1 82 0,001
EUROCAT 145205 8029551 [IN0)0065 1 [0.149;0.767] 145397 8035698 |N0,00060 [0.064;0.600] 146222 8095452  0,0359 146112 8091167 1
Q25.1 Coarctation de I'aorte Réunion 29 2994 11,56 0,536 0198 | 0370 27 2776 10,64 0,538 0 a4 01 2 174 0,13
EUROCAT 145182 8027600 [N0)0007 | [0.358;0.771] 145374 8033863 |MN0,004000 [0.354;0.784] 146224 8095423 1 146100 8091075 = 0,7746
Q26.2 Ano.Pulm.Tot. du retour veineux Réunion 7 485 0,35 0,048 0,060 6 455 0,6 0 3 3,82 1 27 2,29
EUROCAT 145204 8030109 | 0,5529 145394 8036189 ~ 0,4396 146224 8095464 1 146112 8091222 | 0,3941
4,389 | 0,000
EUROCAT 144569 144809 146211 146075
Q210 Anomalie septale ventriculaire  Réunion 390 27384 | 22,28 0,786 2,660 | 3,382 368 25711 20,08 0,791 3 280 0,83 19 1393 1,49
EUROCAT 144964 8003210 [[SIOIO00MM [0.710;0.869] 145033 8010933 |JCIOIO00MMN [0.711;0.876] 146221 8095187 |  0,3628 146093 8089856 = 0,2228
Q21.1 Anomalie septale atriale Réunion 181 19621 | 84,56 0,51 1,237 | 2423 182 19181 98,06 0,466 6 92 10,63 3,611 13 348 6,92 2,069
EUROCAT 145030 8010973 [JISOIO000MM [0.438;0.590] 145239 8017463 |JOIO00MM [0.397;0.544] 146218 8095375 0,004 | [1.292;8.164] 146099 8090901 [N0j0085" 1 [1.091;3.585]
Q22.1 Sténose de la valve pulmonaire  Réunion 33 3244 11,12 0,563 0,226 | 0,401 32 3139 10,71 0,563 1 10 3,38 0 95 1,72
EUROCAT 145178 8027350 [0.387;0.792] 145349 8033505 [0.385;0.797] 146223 8095457 | 0,066 146112 8091154 0,1963
0,260 | 0,000
EUROCAT 145173 145371 146221 146107
Total Réunion 1052 65789 15,56 0,884 7,193 | 8126 | 862 59739 43,41 0,798 39 916 29,23 2,357 151 5134 35,57 1,629
EUROCAT 145211 8030594 [JIRIGJGG6M (0.8310.940] 145401 8036644 |JEIGIG00MN (0.745,0.853] 146224 8095467 |JNRIBJO00UNN [1.665:3.248] 146112 8091240 [JNEGIO00TNN (1.376;1.915)

CC = Cardiopathies Congénitales ; ICD = International Classification of Diseases ; IMG = Interruption Médicale de Grossesse ; MFIU = Morts Feetales In Utéro ; N = Naissances ; NV =
Naissances Vivantes ; OR = Odds Ratio ; PT = Prévalence Totale— TOTAL =NV + MFIU + IMG.

Les données sont données en nombre, pourcentages, et %o calculés 146 263 naissances totales & La Réunion et 8 096 383 naissances total es en Europe en 2002-2011.

9| Chaque type totalise le nombre de feetus porteurs d’une cardiopathie congénitale, chaque sous-type totalise le nombre exacte de CC (comme fait dans les tables de prévalence EUROCAT) : la
somme des sous-types n’égale pas le nombre du type, la différence correspondant aux feetus porteurs de multiples CC.

t Les CC Sl sont définies sans addition de CC Sl

* Les CC SlII sont définies sans addition de CC Sl|
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e L’anomalie d’Ebstein (17 cas sur 11, soit 15% des Sl et une prévalence totale de 0.12
pour 1 000 N contre 347 cas sur 3 873, soit 9% des Sl en Europe: OR =2.7 [1.560 ;
4.402], p<0.0001).

Les feetus issus d’une interruption médicale de grossesse étaient plus fréquents sur 1’ile (OR =
2,000 [1.468 ; 2.668], p<0.0001) et notamment pour le ventricule unique (OR = 4,561 [2.501 ;
7.723], p<0.0001).

2.3.Les cardiopathies totales Sl

Les cardiopathies totales SII n’étaient pas significativement différentes a La Réunion et
en Europe (14 285 cas de Sl au total sur 65 789 cas de cardiopathies congénital es au total,
soit 21.7% ; prévalence totale de 1.76 pour 1 000 N) : OR = 1,011 [0.891 ; 1.142], p = 0.8679.

Cependant, il existait des sous-types plus fréquents sur I’ile :

e Letroncartériel commun (33 cas sur 261, soit 38.3% des SlI ; une prévalence totale
de 0.23 pour 1 000 N contre 637 cas sur 14 285, soit 4.5% des SlI ; prévalence totale
de 0.08 pour 1 000 N en Europe : OR = 2,865 [1.955 ; 4.066], p<0.0001).

e Le défaut septal atrio-ventriculaire (89 cas sur 261, soit 34% des SlI ; prévalence
totale de 0.61 pour 1 000 N contre 3077 cas sur 14 285, soit 21.5% des SlI ;prévalence
totale de 0.38 pour 1 000 N en Europe : OR = 1,600 [1.281 ; 1.976], p<0.0001).

Et il existait des sous-types moins fréquents sur I’1le :
e L’atrésie de la valve aortique (7 cas sur 261, soit 2.7% des Sl| ; prévaence totae de
0.05 pour 1 000 N contre 1 043 cas sur 14 285, soit 7.3% des SlI ; prévalence totale de
0.13 pour 1 000 N en Europe : OR =0,371[0.149 ; 0.767], p=0.0065.
e La coarctation de I’aorte (29 cas sur 261, soit 11.1% des S| ; prévalence totale de
0.20 pour 1 000 N contre 2 994 cas sur 14 285, soit 21% des S| ; prévalence totale de
0.37 pour 1 000 N en Europe : OR = 0,536 [0.358 ; 0.771], p=0.0007.

Parmi les 261 cas de cardiopathies totales SII, les foetus morts in utéro étaient plus
fréquents sur I’ile, dont le défaut septal atrio-ventriculaire (OR respectifs = 3,333 [1.949 ;

5.361] et 4,576 [2.1400 ; 8.708], p<0.0001 pour les deux).
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Les feetus issus d’une interruption médicale de grossesse étaient plus fréquents sur 1’ile
également (OR respectifs = 1,831 [1.395 ; 2.364], p<0.0001 pour les deux) et cela se voyait
pour le tronc artériel commun (OR = 5,436 [3.0353 ; 9.0966], p<0.0001), |a transposition des
gros vaisseaux (OR = 2,690 [1,507 ; 4,801], p=0.0005) et le défaut septal atrio-ventriculaire
(OR =2,109[1.380; 3.095], p<0.0001).

2.4.Les cardiopathies totales Sl

Le nombre de la totalité des Sl en Europe ne peut pas étre décompté précisement en
raison de la prévalence importante de ce type de cardiopathie, de la grande taille de la
population (8 096 383) et de la grande possibilité de retrouver des cardiopathies Sl et Sli
associée aux cardiopathies Sl11.

Néanmoins, on remarquait que pour chaque sous-type des cardiopathies SliI, la
prévalence était significativement plus basse a I’ile de La Réunion :

e L’anomalie septale ventriculaire (390 cas sur 146 263 cas au total et prévalence
totale de 2.67 pour mille naissances a La Réunion contre 27 384 cas sur 8 096 383 cas
de cardiopathies congénitales au total en Europe et prévalence totale de 3.38 pour
1 000N : OR =0,786[0.710 ; 0.869], p=0.0009).

e L’anomalie septal atriale (181 cas sur 146 263 cas au total et prévaence totae de
1.24 pour 1000 N a La Réunion contre 19 621 cas sur 8 096 383 cas au total en
Europe et prévalence totale de 2.42 pour 1000 N : OR = 0,510 [0.438 ; 0.590],
p<0.0001).

De plus, les feetus mort-nés et ceux issus d’une interruption médicale de grossesse étaient
significativement plus fréquents a La Réunion pour ce sous-type (OR respectifs = 3,611
[1.292; 8.164], p = 0.0011 et 2,069 [1.091 ; 3.585], p = 0.0085).

e Lessténoses pulmonaires (33 cassur 146 263 au total sur I’ile et prévalence totale de
0.23 pour 1 000 N contre 3 244 cas sur 8 096 383 au total et prévalence totale de 0.40
pour 1 000 N en Europe : OR = 0,563 [0.387 ; 0.792], p<0.0001.

De plus, les naissances vivantes associées aux cardiopathies totales Sl étaient plus
fréquentes en Europe pour ces trois sous-types (p<0.0001 pour les anomalies septales
ventriculaire et atriale et p = 0.0011 pour |a sténose pulmonaire).

52



SHAIKH Muzna DEUXIEME PARTIE

2.4.1. Les cardiopathies non-chromosomiques (tableau 5)

24.1.1. Les cardiopathies non-chromosomiques Sl

Les cardiopathies congénitales trés sévéres SI d’origine non-chromosomique a La
Réunion étaient plus fréquentes qu’en Europe avec 99 cas sur 898 (soit 11% des cardiopathies
non-chromosomiques totales) contre 3 607 cas sur 58 749 (soit 6.1% des cardiopathies non-
chromosomiques totales).

En effet, leur prévaence totale respective était de 0.68 pour 1000 N a La Réunion
contre 0.45 pour 1 000 N en Europe : OR = 1,518 [1.230 ; 1.854], p<0.0001.

Les cardiopathies congénital es significativement les plus fréquentes sur I’ile étaient :
e Le ventricule unique avec 25 cas sur 898 sur I’ile contre 505 cas sur 58 749 en
Europe et un OR = 2,738 [1.755 ; 4.09], p<0.0001.
e L’anomalie d’Ebstein avec 17 cas sur 898 sur I’ile contre 329 cas sur 58 749 en

Europe et un OR = 2,857 [1.644 ; 4.646], p<0.0001.

Les naissances vivantes associées a des cardiopathies non-chromosomiques Sl éaient
significativement plus fréquentes sur 1’ile pour 1’anomalie d’Ebstein : OR = 3,226 [1.779 ;
5.422], p<0.0001.

Les foetus mort-né€s n’étaient pas significativement différents.

Les foetus issus d’une interruption médicale de grossesse étaient plus fréquents sur I’ile (OR =
1,976 [1.417 ; 2.688], p<0.0001) et cela se retrouvait pour le sous-type ventricule unique (OR
=4,102 [2.076 ; 7.364], p<0.0001).

1.1.1.1. Les cardiopathies non-chromosomiques SlI

Les cardiopathies congénitales séveres SII d’origine non chromosomique a La Réunion
n’étaient pas significativement différentes par rapport a I’Europe avec 197 cas sur 898 sur
I’1le (soit 22% des cardiopathies non-chromosomiques totales) contre 11 719 cas sur 58 749
en Europe (soit 20% des cardiopathies non-chromosomiques européennes total es).

En effet, leur prévalence totale était de 1.35 pour 1 000 N a La Réunion a La Réunion contre
1.45 pour 1 000 N en Europe : OR =0,929[0.803 ; 1.070], p = 0.3083.
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Tableau 5 : Réunion / Europe 2002-2011 : Cardiopathies non chromosomiques

ardiopathies non chromosomiques 2002-2011
ICD 10 Type de sévérité/Sous type

EUROCAT

Q20.4 Ventricule unique Réunion
EUROCAT

Q.22.4 Atrésie ou sténose tricuspide Réunion
EUROCAT

Q22.5 Anomalie d'Ebstein Réunion
EUROCAT

Q22.6 Hypoplasie du ventricule droit Réunion
EUROCAT

Q23.4 Hypoplasie du ventricule gauche Réunion
EUROCAT
EUROCAT

Q20.0 Tronc artériel commun Réunion
EUROCAT

Q203 Ti des grands Réunion
EUROCAT

Q21.2 Défaut septal atrioventriculaire Réunion
EUROCAT

Q21.3 Tétralogie de Fallot Réunion
EUROCAT

Q22.0 Atrésie de la valve pulmonaire Réunion
EUROCAT

Q23.0 Atrésie de la valve aortique Réunion
EUROCAT

Q25.1 Coarctation de I'aorte Réunion
EUROCAT

Q26.2 Ano.Pulm.Tot. du retour veineux Réunion
EUROCAT
EUROCAT

Q21.0 Anomalie septale ventriculaire Réunion
EUROCAT

Q21.1 Anomalie septale atriale Réunion
EUROCAT

Q22.1 Sténose de la valve pulmonaire Réunion
EUROCAT
EUROCAT

Total Réunion
EUROCAT

146263 8096383
Total
Cas Témoin Chi2/p value OR [IC95%]
145266 8034027 [1.230;1.854]
25 505 26,27 2,738

145340 8037129 |JESOIO00MM (1.755;4.089)]

13 458 2,61
145352 8037176 = 0,1061
17 329 19,51 2,857
145348 8037305 |SIOIO00MM (1.644;4.646]
9 351 1,08
145356 8037283 = 0,2986
35 1964 0,007
145330 8035670  0,9311
145168 8025915 = 0,3083  [0.803;1.070]
25 564 20,56 2,451
145340 8037070 |IOIO00MM (1.573;3.656]
16 2598 0,02
145319 8035036 = 0,8866
50 1365 25,04 2,026
145315 8036269 |NIOI00MM (1.496;2.686]
31 2293 2,61
145334 8035341  0,1063
4 726 5,63 0,305
145361 8036908 [10,00720 1 [0.083; 0.783]
7 996 6,69 0,389
145368 8036638 [0.156;0.804]
28 2710 8,92 0,571
145337 8034924 [1110,0028" 1 [0.379; 0.828]
6 267 0,7
145359 8037167 0,403
144798
365 24770 15,19 0,814
145000 8012864 [0.732;0.903]
170 17704 69,93 0,53
145195 8019930 [INSOIO00MM (0.453;0.617]

32 3125 10,53 0,566

145333 8034509 - [0,400;0,803]
145330

898 58749 27,16 0,839
145365 7978885 [0.785;0.896]

PT/1000 N
Cas Témoin
0,677 0,446
0,171 0,062
0,089 0,057
0,116 0,041
0,062 0,043
0,239 0,243
1,347 1,447
0,171 0,070
0,315 0,321
0,349 0,169
0,212 0,283
0,027 0,090
0,048 0,123
0,191 0,335
0,041 0,058
3,877 0,000
2,496 3,059
1,162 2,187
0,219 0,386
0,239 | 0,000
6,140 7,256

146263 8096383
NV
Témoin Chi2/p value OR [IC95%]

Cas

145445 8039200  0,0793  [0.952;1.674]
12 329 5,93
145486 8041168  0,0149
10 341 2,31
145488 8041156 0,1285
15 257 21,77 3,23
145483 8041240 [ISIOIO00MM [1.779;5.422]
4 227 0,04
145494 8041270 1
12 1143 3,6
145486 8040354  0,0576

146263 8096383 146263 8096383
MFIU IMG
Cas Témoin Chi2/p value OR [IC95%] Cas Témoin Chi2/p value OR [IC95%]
146233 8095643 | 0,3127  [0.447;4.364] 146114 8091950 2.
1 14 0,21 12 162 26,21 4,102
146236 8095762 0,2355 146144 8092965 [ISIOIO00MM [2.076;7.364]
0 17 0,13 3 100 0,25
146237 8095759 1 146153 8093027 0,4345
1 26 0,0009 1 46 0,14
146236 8095750 |  0,3833 146155 8093081  0,5688
1 16 0,13 a 108 1,17
146236 8095760 |  0,2624 146152 8093019  0,1389
1 60 0,16 22 761 4,82
146236 8095716 1 146134 8092366 0,0281

145358 8031069 [0.623;0.876] 146225 8095594 [1.852;6.534] 146111 8092018 :3.
1 422 1,45 1,441 0 23 0,02 14 119 58,47 6,515
145487 8041075  0,2293  [0.714;2.605] 146237 8095753 1 146142 8093008 [ EIOIO00MM (3.457;11.368]
34 2367 1,79 2 24 2,38 10 207 10,01 2,675
145464 8039130  0,1804 146235 8095752 0,0773 146146 8092920 10,0016 [1.264;5.020]
30 1044 6,35 5 39 23,22 7,097 15 282 18,3 2,946
145468 8040453  0,0117 146232 8095737 [[ECIOIO00MMN 2.183;18.029] 146141 8092845 [1.627;4.942)
27 2073 2,91 3 35 5,03 1 185 1
145471 8039424 0,0882 146234 8095741 0,0297 146155 8092942 0,2714
3 578 4,59 0 13 0,32 1 135 0,35
145495 8040919 0,0169 146237 8095763 1 146155 8092992 0,7375
4 915 8,73 0,242 2 14 1 67 0,07
145494 8040582 10,0006 | [0.066;0.621] 146235 8095762 0,032 146155 8093060 1
26 2589 9,19 0,555 0 31 0,005 2 £ 0,01
145472 8038908 [N0,0024 [0.362;0.815] 146237 8095745 1 146154 8093037 0,6798
5 440 1,09 0 3 3,82 1 24 0,01
145493 8041057 0,2967 146237 8095773 1 146155 8093103 0,3607
[
144954 146230 146140
355 23920 13,82 0,82 2 160 0,05 8 690 1,58
145143 8017577 [0,00020 | [0.736;0.911] 146235 8095616 1 146148 8092437 0,2089
157 17440 79,12 0,497 5 65 11,59 4,259 8 199 5,19
145341 8024057 [ ISOIO00MM [0.422;0.582] 146232 8095711 [N0,0007 [[1.338;10.458] 146148 8092928  0,0227
32 3032 9,43 0,583 0 9 0,74 0 84 0,67
145466 8038465 [0.398,0.825] 146237 8095767 1 146156 8093043 0,4099
s h e
145470 146234 146152
765 54886 52,01 0,769 26 607 19,77 2,372 107 3256

144733 7986611_[0.7151;0.826] 146211 8095169 _[1.537;3.510] 146049 8089871

CC = Cardiopathies Congénitales ; ICD = International Classification of Diseases ; IMG = Interruption Médicale de Grossesse ; MFIU = Morts Feetales In Utéro ; N = Naissances ; NV =
Naissances Vivantes ; OR = Odds Ratio ; PT = Prévalence Totale— TOTAL = NV + MFIU + IMG.
Les données sont données en nombre, pourcentages, et %o calculés 146 263 naissances totales & La Réunion et 8 096 383 naissances total es en Europe en 2002-2011.
9 Chaque type totalise le nombre de feetus porteurs d’une cardiopathie congénitale, chaque sous-type totalise le nombre exacte de CC (comme fait dans les tables de prévalence EUROCAT) : la
somme des sous-types n’égale pas le nombre du type, la différence correspondant aux feetus porteurs de multiples CC.
+Les CC Sl sont définies sans addition de CC Sl

» Les CC SlII sont définies sans addition de CC Sl|
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Parmi ces dernieres, les cardiopathies congénitales qui éaient significativement plus
fréquentes sur I’ile étaient :
e Letroncartériel commun avec 25 cas sur 898 sur I’ile contre 564 cas sur 58 749 en
Europe et un OR=2.451, 1C95% = [1.573 ; 3.656], p<0.0001.
e Ledéfaut septal atrio-ventriculaire avec 50 cas sur 898 contre 1365 cas sur 58 749
et un OR=2.026, C95% = [[1.496 ; 2.686], p<0.0001.

Les cardiopathies moins fréquentes sur 1’ile étaient :
e La coarctation de I’aorte avec 28 cas sur 898 sur I’ile contre 2 710 sur 58 749 en
Europe et un OR = 0,571 [0.379 ; 0.828], p = 0.0028.
e Patrésie de la valve pulmonaire et aortique avec 4 et 7 cas sur 898 sur 1’ile contre
726 et 996 sur 58 749 en Europe et des OR respectifs = 0,305 [0.083 ; 0.783], p =
0.0072 et 0,389 [0.156 ; 0.804], p = 0.0097.

Les naissances vivantes associées aux cardiopathies non-chromosomiques de type Sl|
étaient moins fréquentes sur I’ile (OR = 0,742 [0.623 ; 0.876], p = 0.0004) et cela se voyait
pour I’atrésie de la valve aortique (OR = 0,242 [0.066 ; 0.621], p = 0.0006) et la coarctation
de I’aorte (OR = 0,555 [0.362 ; 0.815], p = 0.0024).

Les feetus mort-nés associés aux cardiopathies non-chromosomiques SlI éaient plus
fréquents sur I’ile (OR = 3,652 [1.852 ; 6.534], p<0.0001) et notamment pour le défaut septal
atrio-ventriculaire (OR = 7,097 [2.183 ; 18.029], p<0.0001).

Les feetus issus d’une interruption meédicale de grossesse étaient également plus
fréquents sur I’lle pour les cardiopathies non-chromosomiques Sl (OR = 2,247 [1.630 ;
3.028], p<0.0001) et notamment pour le tronc artériel commun, la transposition des gros
vaisseaux et le défaut septal atrio-ventriculaire (p<0.0001, p = 0.0016 et p<0.0001

respectivement).

1.1.1.2. Les cardiopathies non-chromosomiques Slli

On notait que les cardiopathies congénitales non-chromosomiques SlII  étaient

significativement moins fréquentes sur 1’ile.

En effet, ’anomalie septale ventriculaire comptait 365 cas sur 898 a La Réunion
contre 24 770 sur 58 749 en Europe (OR = 0.814, 1C95% =[0.732 ; 0.903], p<0.0001).
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L’anomalie septale atriale comptait 170 cas sur 898 sur ’ile contre 17 704 cas sur
58 749 en Europe (OR = 0.530, IC95% = [0.453 ; 0.617], p<0.0001).

Et la sténose de la valve pulmonaire comptait 32 cas sur 898 a La Réunion contre
3 125 sur 58 749 en Europe (OR = 0.566, 1C95% = [0,400 ; 0,803], p=0.0012).

Les naissances vivantes associées aux cardiopathies non-chromosomiques Sli1 étaient
moins fréquentes sur 1’ile pour ces trois sous-types (p = 0.0002, p<0.0001 et p = 0.0021,
respectivement).

Les feetus mort-nés étaient plus fréguents pour I’anomalie septale ventriculaire (p =
0.0007) et les feetus issus d’une interruption médicale de grossesse n’étaient pas différents de
facon significative pour aucun des sous-types (p = 0.0289, p = 0.0227 et p = 0.4099

respectivement).

1.1.2. Cardiopathies chromosomiques (tableau 6)

1.1.2.1. Les cardiopathies chromosomiques Sl

Elles étaient plus fréquentes sur I’ile (avec 12 cas sur 154 cas de cardiopathies
chromosomiques totales, soit 7.8% et une prévalence totale = 0.08 pour 1000 N) qu’en
Europe (avec 266 cas sur 7 040, soit 3.8% et une prévalence totale = 0.03 pour 1 000 N: OR =
2,498 [1.274 ; 4.437], p =0.0013.

Le ventricule unique était plus fréquent sur I’ile (avec 5 cas sur 154) qu’en Europe
(avec 28 cas sur 7 040) : OR = 9,886 [2.981 ; 25.932], p<0.0001.

Les naissances vivantes et les foetus mort-nés associés aux cardiopathies
chromosomiques SI n’étaient pas différents de fagon significative sur I’ile et en Europe.

Les feetus issus d’une interruption médicale de grossesse étaient plus fréquents sur I’ile

pour le ventricule unique (OR = 8,304 [1.580 ; 28.000], p = 0.0076).

1.1.2.2. Les cardiopathies chromosomiques SlI

Elles n’¢taient pas significativement différentes sur 1’ile et en Europe (p = 0.0104).
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Le tronc artériel commun pour les Sll, associé a une origine chromosomique, était,
comme pour 1’origine non-chromosomique, significativement plus fréquent a La Réunion (8
cas sur 154 a La Réunion contre 73 sur 7040 en Europe: OR = 6.068, 1C95% = [2.525 ;
12.599], p<0.0001).

Les naissances vivantes associées aux cardiopathies chromosomiques SlI éaient plus
fréquentes sur 1’ile pour le tronc artériel commun (OR = 12,300 [4.153 ; 30.411], p<0.0001).
Les foetus mort-nés ne sont pas significativement différents.

Les feetus issus d’une interruption médicale de grossesse associés aux cardiopathies
chromosomiques SlI étaient plus fréquent pour le défaut septal atrio-ventriculaire (OR =
3,376 [1.068 ; 8.202], p = 0.005).

1.1.2.3. Les cardiopathies chromosomiques Sl

Les cardiopathies congénitales chromosomiques SlII éaient significativement

inférieures a 1’1le de La Réunion seulement pour les anomalies septales ventriculaire et atriale.

En effet, ’anomalie septale ventriculaire comptait 25 cas sur 154 a La Réunion contre
2 614 sur 7 040 en Europe (OR = 0.5, 1C95% = [0.342 ; 0.7833], p=0.0013).

Et ’anomalie septale atriale comptait 11 cas sur 154 sur I’ile contre 1 917 sur 7 040 en
Europe (OR = 0.3, 1C95% = [0.1583 ; 0.5697], p<0.0001).

Les naissances vivantes étaient significativement inférieures sur I’ile pour ces deux
sous-type également (OR respectifs = 0,402 [0.214 ; 0.689], p =0.0007 et 0,159 [0.0516 ;
0.372], p<0.0001).

Les feetus mort-nés et issus d’une interruption médicale de grossesse n’étaient pas

significativement différents.
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Tableau 6 : Comparaison Réunion/Europe 2002-2011 : Cardiopathies Chromosomiques

ICD 10 Type de séveérité/Sous type

[Q 20.4 Ventricule unique

(Q.22.4 Atrésie ou sténose tricuspide
(Q 22.5 Anomalie d'Ebstein

Q. 22.6 Hypoplasie du ventricule droit

(Q 23.4 Hypoplasie du ventricule gauche

Q 20.0 Tronc artériel commun

(Q 20.3 Transposition des grands vaisseaux
(Q 21.2 Défaut septal atrioventriculaire

(Q 21.3 Tétralogie de Fallot

(Q 22.0 Atrésie de la valve pulmonaire

(Q 23.0 Atrésie de la valve aortique

Q 25.1 Coarctation de I'aorte

Q 26.2 Ano.Pulm.Tot.du retour veineux

Q 21.0 Anomalie septale ventriculaire

(Q 21.1 Anomalie septale atriale

[Q 22.1 sténose de la valve pulmonaire

Total

Cardiopathies chromosomiques 2002-2011

EUROCAT
Réunion
EUROCAT
Réunion
EUROCAT
Réunion
EUROCAT
Réunion
EUROCAT
Réunion
EUROCAT

EUROCAT
Réunion
EUROCAT
Réunion
EUROCAT
Réunion
EUROCAT
Réunion
EUROCAT
Réunion
EUROCAT
Réunion
EUROCAT
Réunion
EUROCAT
Réunion
EUROCAT

EUROCAT
Réunion
EUROCAT
Réunion
EUROCAT
Réunion
EUROCAT

EUROCAT
Réunion
EUROCAT

146263

Total

Cas

146097
5
146104
0
146109
0
146109
0
146109
7
146002

146045
8
146101
4
146105
39
146070
9
146100
3
146106
o)
146109
1
146108
1
146108

146034
25
146084
11
146098
1
146108

146106
154
146109

OR [1C95%]

[1.274;4.437]
9,886

8089315 [JIEOI000MM [2.981;25.932]

8096383
Témoin Chi2/p value
8089077

28 33,89

24 0,01
8089319 1

18 0,1
8089325 1

24 0,01
8089319 1

172 47
8089171 | 0,0302
8086777 = 0,0104

73 30,51
8089270 |JIECI0000M

75 3,2
8089268 | 0,0523

1712 2,06
8087631 = 0,1508

304 2,18
8089039 0,14

53 2,33
8089290 | 0,0775

47 0,14
8089296 1

284 2,55
8089059 | 0,007

18 0,08
8089325 | 0,2883

2614 10,36
8086729 [110,0013

1917 16,03
8087426 |JIECI0000M

119 0,19
8089224 | 0,7282

7040 5,49
8082303 0,0191

[1.060;1.770]
6,068
[2.525;2.599]

0,529
[0.342;0.783]
0,312
[0.158;0.570]

1,21
[1.025;1.420]

PT/1000 N
Cas Témoin
0,820 0,033
0,342 0,003
0,000 0,003
0,000 0,002
0,000 0,003
0,479 0,021
4,376 0,317
0,547 0,009
0,273 0,009
2,666 0,211
0,615 0,038
0,205 0,007
0,000 0,006
0,068 0,035
0,068 0,002
5,128 0,000
1,709 0,323
0,752 0,237
0,068 0,015
0,205 0,000
10,529 0,870

146263

Cas

146161
1
146165
0]
146166
0]
146166
0]
146166
4
146162

146124
6
146160
2
146164
22
146144
7
146159
2
146164
0o
146166
1
146165
1
146165

146118
13
146153
5
146161
0o
146166

146164
97
146166

8096383
NV
Témoin Chi2/p value OR [IC95%]

8091439 | 0,0108  [0.965;7.362]
7 0,92
8091523 | 0,1334
15 0,21
8091515 1
12 0,39
8091518 1
9 0,7383
8091521 1
48 7,33
8091482 | 0,0136
8089817 | 0,0495  [0.975;1.843]
27 50,97 12,3
8091503 [IEOI000MM [2.153;30.411]
31 1,45
8091499 | 0,1159
1203 0,003
8090327 | 0,9544
193 3,42
8091337 | 0,151
26 2,06
8091504 | 0,0879
31 0,005
8091499 1
187 1,03
8091343 | 0,2715
15 017
8091515 2491
1791 11,05 0,402
8089739 [10,0007 | [0.214;0.689]
1741 22,19 0,159
8089789 [JIEOI000MM [0.052;0.372]
107 27,06
8091423 1,05
4853 0,96 1,106
8086677  0,3266  [0.895;1.352]

146263

MFIU

Cas

146249
1
146249
0
146250
0
146250
0
146250
0
146250

146244
0
146250
0
146250
5
146245
1
146249
0
146250
0
146250
0
146250
0
146250

146244
1
146249
1
146249
1
146249

146250
13
146250

8096383

Témoin Chi2/p value OR [IC95%]

8096051
1
8096073
1
8096073
3
8096071
3
8096071
15
8096059

8095957
2
8096072
4
8096070
82
8095992
14
8096060
1
8096073
1
8096073
13
8096061
0]
8096074

120
8095954
27
8096047
1
8096073

309
8095765

146263

Cas

0,3493  [0.058;14.829] 146213
6,19 3
0,0352 146216
13,34 0
1 146219
3,82 0
1 146219
3,82 0
1 146219
0,21 3
1 146216
[1.021;6.367] 146203
6,19 2
1 146217
2,64 2
1 146217
7,88 3,376 12
[1.068;8.202] 146207
0,21 1
0,2355 146218
13,34 1
1 146218
13,34 0
1 146219
0,32 0
1 146219
N.A 0
146219
146198
02 1
0,7285 146208
<0,0001 5
0,3942 146214
6,19 0
0,0352 146219
146218
8,21 2,329 44
[1.226;4.042] 146219

8096383
IMG

Témoin Chi2/p value OR [IC95%]

8094353

0,0541

[0.790;4.868]
8,304

8094485 [1110,00761 | [1.580;28.000]

20 10,92
8 0,92
8094497 1
3 3,82
8094502 1
12 0,39
8094493 1
109 0,13
8094396 = 0,4545
8093769 0,463
a4 0,58
8094461 = 0,1964
40 0,78
8094465 = 0,1708
427 2,32
8094078 12,79
97 0,03
8094408 1
26 0,001
8094479 | 0,3833
15 0,21
8094490 1
84 0,67
8094421 = 0,4099
3 3,82
8094502 1
703 0,22
8093802 = 0,6361
149 1,92
8094356 = 0,1663
11 0,48
8094494 1
1878 2,92
8092627  0,0876

[0.684;1.968]

1,297
[0,617;1,268]

CC = Cardiopathies Congénitales; ICD = International Classification of Diseases; IMG = Interruption Médicale de Grossesse; MFIU = Morts Feetales In Utéro ; N = Naissances; NV =
Naissances Vivantes ; OR = Odds Ratio ; PT = Prévalence Totale— TOTAL =NV + MFIU + IMG.
Les données sont données en nombre, pourcentages, et %o calculés 146 263 naissances totales aL.a Réunion et 8 096 383 naissances totales en Europe en 2002-2011.
| Chaque type totalise le nombre de feetus porteurs d’une cardiopathie congénitale, chaque sous-type totalise le nombre exacte de CC (comme fait dans les tables de prévalence EUROCAT) : la
somme des sous-types n’égale pas le nombre du type, la différence correspondant aux feetus porteurs de multiples CC.
t Les CC Sl| sont définies sans addition de CC Sl

» Les CC Sl sont définies sans addition de CC Sl|
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3. COMPARAISON REUNION : 2002-2007 / 2008-2011

Nous tenons a préciser que nous avons remarqué des erreurs de calcul ou de frappe dans
I’article de référence concernant les nombres des cardiopathies figurants dans les tableaux,
gue nous avons repris depuis 2002 et donc corrigés. 1l est toutefois possible que cela soit di a
des cas inclus a postériori par EUROCAT, apres la fin 1’étude 2002-2007.

3.1. Prévalence des cardiopathies selon I’origine

3.1.3. Cardiopathies totales

La prévalence des cardiopathies congénitales totales, toutes origines confondues,
n’étaient pas significativement différentes entre 2002-2007 (595 cas de cardiopathies
congeénitales totales sur 88 025 naissances totales et une prévalence totale de 0.68 pour 1 000
N) et 2008-2011 (441 cas sur 58 238 naissances totales et une prévalence de 0.76 pour 1 000
N) : OR =1.121[0.989 ; 1.271], p = 0.0696.

La prévalence des naissances vivantes totales, des mort-nés et des morts issus d’une

IMG totaux n’étaient pas significativement différente entre les deux périodes (p<0.05).

3.1.4. Cardiopathies non chromosomiques

Pour les deux périodes, les cardiopathies congénital es étaient davantage associées a une
origine non chromosomique (test du Chi2 = 300.19, 1 ddl, p<0.0001 pour 2002-2007 et test
du Chi2 = 265.8, 1 ddl, p<0.0001 pour 2008-2011).

La prévalence totale des cardiopathies non chromosomiques était supérieure pour 2008-
2011 (6.90 pour 1000 N contre 5.63 pour 1 000 N en 2007-2011) : OR = 1.226, 1C95%-=
[1.072; 1.402], p =0.0024.

Parmi ces cardiopathies non chromosomiques, les naissances vivantes étaient plus
fréquentes en 2008-2011 également (359 cas sur 402 cardiopathies non chromosomiques au
total, soit 89.3% contre 406 cas sur 496 pour 2002-2007, soit 81.9%) : OR = 1,339, 1C95% =
[1.158; 1.547], p<0.0001).
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Il n’y avait pas de différence significative pour les morts feetales in utéro (MFIU) et

pour les feetus issus d’une IMG entre 2002-2007 et 2008-2011.

3.1.5. Cardiopathies chromosomiques

La prévalence totale des cardiopathies congénitales d’origine chromosomique était
inférieure pour 2008-2011 (0.67 pour 1 000 N contre 1.12 pour 1 000 N en 2002-2007) : OR
= 0.595, 1C95% = [0.400 ; 0.870], p = 0.0055.

Parmi ces cardiopathies chromosomiques, les naissances vivantes étaient moins
fréquentes en 2008-2011 (14 cas sur 39 cardiopathies chromosomiques au total, soit 35.9%
contre 68 cas sur 99 pour 2002-2007, soit 68.7%) : OR = 0,311[0.162 ; 0.558], p<0.0001).

Il n’y avait pas de différence significative pour les MFIU et les foetus issus d’une IMG

entre 2002-2007 et 2008-2011.

3.2. Prévalence des cardiopathies selon le type de sévérité

Les tableaux 7, 8 et 9 classent toutes les cardiopathies congénitales a La Réunion, de 2002 a
2011, de fagon a comparer les périodes 2002-2007 et 2008-2011, en fonction des groupes de
sevé&rité 9 a SV par ordre décroissant de leur codage Q, en précisant le nombre de
naissances vivantes, de morts feetales in utéro et la contribution de [’interruption médicale de

grossesse pour chague cardiopathie.

3.2.1. Les cardiopathies de type Slll

3.2.1.1. Slll Totales

Pour les deux périodes, les cardiopathies SlII éaient les cardiopathies les plus
fréquentes en comparaison avec les cardiopathies de type Sl et SII (test du Chi2 = 212.32, 2
ddl, p<0.0001 pour 2008-2001 et test du Chi2 = 278.49, 2 ddI, p<0.0001 pour 2002-2007).

Toutefois, la prévalence totale des cardiopathies de type SlI, toute origines confondues,
était supérieure en 2008-20011 (4.72 pour 1 000 N contre 3.98 pour 1 000 N en 2002-2007) :
OR=1,189[1.012; 1.398], p = 0.0315 (<0.05 qui est le seuil de significativité).
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Tableau 7 : Comparaison 2002-2007 / 2008-2011, La Réunion, Cardiopathies Totales

Cardiopathies Totales 58238 88025 [ 8238 88025 5238 88025 58238 88025 58238 88025
PT/1000N
Cas Témoin Chi2/pvalue  OR[IC95%] Cas Témoin Cas Témoin  Chi2/pvalue  OR[IC95%] Cas Témoin Chi2/pvalue  OR[IC95%] Cas Témoin Chi2/pvalue  OR[IC95%)] Cas Témoin  Chi2/p value OR [1C95%)]
S| (trés sévere) § Réunion 20082011 48 63 oss DEEA s 7157 28 0 v A 3 02 o ] 30 011 | 096 | 3 54 008
Réunion2002:2007 57749 87367 | 0481  [0.7748;17052) S8 sl 088 (0813;2447)  SR219  8a00L 1 [00841;87982) 58169 87895 | 07422 [04759;16803] 5848 §728 | 07112 [0.6831;16408)
Q204 Ventricule unique Réunion 20082011 12 18 0001 2,061 2,005 6 7 02 1 1 048 5 10 0% 9 18 047
Réunion2002:2007 57785 87412 | 09819 S50 875M | 06394 S0 88003 1 s 815 | 06076 077 8776 0491
Q224 Asie o sténose ricuspide Réunion2008:2011 7 6 1,07 1,202 0682 7 3 265 0 0 NA 0 3 067 4 5 0,003
Réunion2002:2007 57790 8724 | 03007 S8 8758 | 0,009 s 8800 sg187 82 | 02811 02 8T 07481
Q225 Anomalie dbstein Réunion2008-2011 7 10 001 1202 1,13 7 8 030 0 1 004 0 1 004 4 6 01
Réunion2002-2007 57790 87420 | 0075 S8 873 | 05865 821 88003 1 8187 8794 1 082 87776 1
Q226 Hypeptasie duventiue droi Réunion 20082011 6 3 Y] 1,030 0341 2 2 001 1 0 004 3 1 08 6 3 17
Réunion2002-2007 57791 s7427 | 0,099 ST863 879 | 06526 820 88004 | 03982 sg14 894 | 03083 s8080 87779 0,164
Q234 Hypaptasie duventicl gauche Réunion 20082011 16 % 005 27 2,954 6 10 0 0 1 004 10 15 0,003 15 2 001
Réunion2002-2007 57781 s7404 | 0826 S89  gaL | 0851 s 88003 1 Sgi77 8910 | 09856 8071 8760 09287
Sl (sévere) 49 Réunion 20082011 101 161 017 [ osaee | 13m 18,290 7% 106 0 [amle Tl 9 9 o7z gt 16 5 a0 8 101 014
Réunion2002-2007 5769 87269 | 06795  [07323;12248) ST89 845 | 05978 [07971;14707) 58212 87995 | 03774  [05316;42988] 58171 7880 | 00301 [02834;09688] 5023 768l | 07128  [06768;13041)
Q200 Tronc artrel commun Réunion2008:2011 11 2 058 1,889 2,499 9 8 123 0 0 NA 2 1 391 7 16 035
Réunion2002:2007 57786 87408 | 0483 S5 53 0268 s 880 sgigs 81 | 00374 8079 8766 | 03578
Q203 Transposition s grands visseaux Réunion 20082011 17 E) 070 2,919 3,749 1 2 001 0 2 048 3 9 057 2 » 083
Réunion2002:2007 57780 87397 | 0A0Q S5t 8759 | 09118 s s | 05207 s 816 | 038 8074 877 03585
Q212 Défaut sepal arioventriclare Réunion 20082011 34 55 00 5,838 6218 2 2 0 5 5 043 9 18 047 u ) 008
Réunion2002-2007 57763 87375 | 0,784 S5 87519 | 08M5 6 g7%9 | 05106 S§178 87907 | 0,04908 02 873 077%
Q213 Tetrlogi deFallat Réunion 20082011 16 u 0001 247 2726 3 pi} 003 3 1 08 0 2 018 10 10 036
Réunion2002-2007 57781 87406 | 09791 s 8750 | 08528 se18 88003 | 03043 g7 893 | 05207 0% s 0354
Q220 Aésie de a valve pulmonaie Réunion2008-2011 4 3 030 0687 031 3 2 02 0 0 NA 1 1 018 4 3 03
Réunion2002-2007 57793 s727 | QM72 S8 879 | 03930 s 880 sgis6 8794 1 8082 8T 0M7
Q230 Atiésie delavalv aortique Réunion2008:2011 3 3 0009 0515 031 2 2 001 1 1 018 0 0 NA 1 1 018
Réunion2002:2007 57794 8721 | 06879 Si63 8759 | 06526 S0 88003 1 sg187 87925 ss085 8778t 1
Q251 Coartationde 'aorte Réunion2008:2011 12 7 003 2,061 1,931 1 16 001 0 0 NA 1 1 018 5 5 043
Réunion2002:2007 57785 87413 | 08614 S:s4 87535 | 09198 s 8800 sgig6 8794 1 ss81 8T 05108
Q262 AnoPuim Totduretourveineux Réunion2008-2011 4 4 005 0687 0454 4 3 030 0 0 NA 0 1 004 0 2 018
Réunion2002-2007 57793 87426 | 0,208 SsL 878 | 04471 s 88004 sg187 8794 1 ss086 8780 0507
Sl non sévére) ¥ Réunion 20082011 275 350 43 SN w0 39761 254 3 4 [ ome | s 7 02 [ggE . 2 0 [ime s 7 023
Réunion2002-2007 57522 87080 | 00315  [L0116;13975) Sl 8728 | 00376  [L008;14083] 58216 87997 | 08958  [02702;39521]  S171 87905 | OSTA1 [05857;24585 S840 8706 | 06329  [06199;1.3365)
Q210 Anomalie septale ventriculie Réunion2008-2011 163 w 065 27,989 25,788 153 25 049 1 2 013 9 10 045 u ) 077
Réunion2002-2007 57634 87203 | 04197 T2 8% | 0480 820 88002 1 sgi78 8915 | 05007 802 870 03812
Q211 Anomalie septale arale Réunion 20082011 9% 8 132 1,70% 16,48 9,65 3 7 11,9 1,731 3 3 001 7 6 1,07 2 13 38
Réunion2002:2007 57701 87345 00003  [12632;2:3174] SO sMTS 00005 [12434;23%46]  SR218  sa00L | 06880 g0 8919 | 03007 8064 8764 00493
Q221 sténose de valve pumonaire Réunion 20082011 17 7 148 2,919 1,931 15 17 067 1 0 oM 0 0 NA 2 4 001
Réunion2002:2007 57780 87413 | 0224 S50 8754 | 04130 S0 800 | 03982 sg187 87925 e84 81778 1
SIV (sévérité inconnue) ¥§ Réunion 20082011 17 n 03 i 2019 238 15 15 10 [gsE 1 2 013 [omss 1 r 02 | o s 2 077
Réunion2002-2007 57780 87409 | 05339 [0.6066;2.4374] S50 875% | 02533 [06892;3322] 5220 88002 1 [00128;145185 58186 87921 | 0654 [00077;38175 58081 8770 | 03806  [0.1738;1920)
Total Réunion2008-2011 441 595 3% 75724 67,50 s an 633 7 b1} 038 51 100 2% 15 3 024
Réunion2002-2007 57797 87430 0069  [0.9886;1.2709] 7865 875 00119 [L0364;13671) 58221 8%004 0535 [06061;243%4] 5813 87925 01304 ([05393;10914] 5808 8868 0642  [07708;11692)

CC = Cardiopathies Congénitales ; DAN = Diangostic Anténatal ; ICD = International Classification of Diseases ; IMG = Interruption Médicale de Grossesse ; MFIU = Morts Feetales In Utéro ; N
= Naissances ; NV = Naissances Vivantes ; OR = Odds Retio ; PT = Prévalence Totale— TOTAL = NV + MFIU + IMG.

Les données sont données en nombre, pourcentages, et %o calculés pour 88 025 naissances totales de 2002 & 2007 et 58 238 naissances totales de 2008 42011, aLaRéunion.

9 Chaque type totalise le nombre de feetus porteurs d’une cardiopathie congénitale, chaque sous-type totalise le nombre exacte de CC (comme fait dans les tables de prévaence EUROCAT) : la
somme des sous-types n’égale pas le nombre du type, la différence correspondant aux feetus porteurs de multiples CC.

t Les CC Sl sont définies sans addition de CC Sl

» Les CC SlII sont définies sans addition de CC Sl|
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Tableau 8 : Comparaison 2002-2007 / 2008-2011, La Réunion, Cardiopathies Non Chromosomiques

Non Chromosomigues S8238 83025 [ S8238 83025 58238 88025 58238 88025 58238 88025
PT/1000N
ICD10 Type de séveérité/Sous type Cas Témoin  Chi2/pvalue  OR[IC95%] Cas Témoin Cas Témoin Chi2/pvalue OR[IC95%] Cas Témoin Chi2/pvalue  OR[IC95%] Cas Témoin Chi2/pvalue  OR[IC95%] Cas Témoin  Chi2/pvalue  OR[IC95%]
S| (trés sévére) 9 Réunion2008-2011 44 55 09 IEEERNN o076 | o6 % 7 19 aE 2 2 o000 ISR 6 % 00s [oET T =a 7 398
Réunion2002-2007 57792 8752 | 03422  [0.796;1835) 57853 8759 | 01676  [0817;25%] 58225  8%008 | 06528  [0110;20851] 58190 87924 | 08189  [04661800] 57992 8779 | 0995  [0.613;1.605)
Q204 Ventricule nique Réunion2008-2011 11 14 0,19 0189 | 0159 6 6 052 1 0 004 4 8 0,03 9 1 0,005
Réunion2002-2007 57825 87563 | 0,6659 57873 87613 | 0469 5826 88010 | 03982 S50 8942 | 07733 el g7e8 | 09461
Q224 tésie ousténose trcuspide Réunion2008-2011 7 6 1,07 0120 | 0068 7 3 266 0 0 NA 0 3 0,67 3 5 0,05
Réunion2002-2007 57829 87571 | 0,299 S7872 87616 00594 58227 88010 S806 87947 | 02811 8120 87837 1
Q225 Anomalie debstein Réunion2008-2011 7 10 0,01 0120 | o114 7 8 0,30 0 1 004 0 1 0,04 1 6 0%
Réunion2002-2007 57829 87567 09059 s782 87611 05858 5827 88009 1 58206 87949 1 58122 §783%6 | 02555
Q22.6 Hypoplasie du ventricule drit Réunion2008-2011 6 3 17 0103 | 003 2 2 0,01 1 0 004 3 1 086 6 3 17
Réunion2002-2007 57830 87574 | 0,169 s7877 87617 | 06525 5826 88010 | 03982 5803 87949 | 03083 8117 87839 | 01694
Q234 Hypoplasie du ventricule gauche Réunion 2008-2011 13 p) 01 023 | 0250 4 8 0,03 0 1 004 9 13 0,01 1 19 0,02
Réunion 2002-2007 57823 87555 | 07504 57875 87611 | 07734 5827 88009 1 s8197 87937 | 09172 8111 87823 | 08995
Sli (sévere) 49 Réunion2008-2011 84 13 o6 [T 142 | 123 6 75 259 a0 s 6 02 NN B 2 225 | oe | 4 7 0,07
Réunion2002-2007 57752 87464 | 04108  [08381507) $7814 87544 | 01078  [0.927;1855] 58221 88004 | 04711  [0.404;5.654] 58193 87918 | 01339  [0291202] 58077 87769 | 0792  [0.645,1.3%]
Q200 Tronc anériel commun Réunion 2008-2011 10 15 0,001 012 | 0170 8 3 370 0 0 NA 2 12 282 7 2 0,07
Réunion2002-2007 57826 87562 | 09815 s7871 87616 | 0,032 s8227 88010 S04 87938 | 0,078 ss16 87830 | 0799
Q203 Transpesition des grands valsseatix Réunion2008-2011 17 2 015 0292 | 039 14 2 003 0 2 018 3 7 01 2 2 029
Réunion2002-2007 57819 87548 0,692 57865 87599 | 08678 58227 88008 05207 5803 87943 | 07492 8111 87820 | 05898
Q212 Défaut septal atrioventrculare Réunion 2008-2011 21 2 01 0361 | 0329 2 18 0,001 3 2 02 6 9 0,0002 1 3! 0,06
Réunion2002-2007 57815 87548 | 07477 57867 8701 | 09803 se24 83008 | 03932 58200 87941 | 09889 s8100 87819 | 08054
Q213 Tétralogie de Fallot Réunion2008-2011 14 7 0,380 0240 | 0193 2 15 025 2 1 013 0 1 0,04 9 8 122
Réunion2002-2007 57822 8750 0,539 57867 | 87604 | 06204 S825 88009 | 05673 5806 87949 1 sel4  g7s4 | 02691
Q220 Atésie de a valve puimoraire Réunion2008-2011 3 1 0386 0052 | oom 2 1 013 0 0 NA 1 0 004 3 1 0386
Réunion2002-2007 57833 87576 03082 57877 87618 | 05672 s8227 88010 58205 87950 | 03982 8120 g7sal | 03083
Q230 Asie dela valve aortiue Réunion2008-2011 3 3 0,010 0052 | 003 2 2 0,010 1 1 018 0 0 NA 1 1 018
Réunion2002-2007 57833 87574 | 06878 57877 87617 | 06525 58226 88009 1 58206 87950 s812  g7sa 1
Q251 coarctation de forte Réunion2008-2011 11 17 0,003 018 | 0193 10 16 0,02 0 0 NA 1 1 018 0 5 1,86
Réunion2002-2007 57825 8750 | 09579 57869 87603 | 0,8907 s827 88010 58205 87949 1 8123 87837 | 01646
Q262 Anouim.Tot duretour veineux Réunion2008-2011 4 2 086 0069 | 0023 4 1 191 0 0 NA 0 1 0,04 0 1 004
Réunion2002-2007 57832 87575 | 0,238 57875 87618 | 00854 5827 88010 58206 87949 1 58123 g7sat 1
Sl (non sévére) ¥ Réunion2008-2011 259 308 320 [NLE0NN 47 | 3409 234 2% wg [N 2 s 005 [oeso | 3 13 215 o s B) 02 [aies |
Réunion2002-2007 57577 87269 0004  [L076:1.509] %625 87329 0001  [1117;1577) 58225 88005 | 07101  [0.0583693] 58203 87937 | 01235 [0.0641.269) S8085 87790 | 0644 [07071711)
Q210 Anomalie septale ventriulaire Réunion 2008-2011 153 m 07 2627 | 2408 153 0 164 0 2 018 0 8 376 18 3 043
Réunion2002-2007 57683 87365 | 0,402 sT6 817 | 0209 S8227 83008 | 05207 S8206 87942 | 0,055 s8105 87909 | 05115
Q211 Anomalie septale atriale Réunion 2008-2011 91 79 13u NI 153 | 08y 86 7 uzkp g o 3 02 3 5 0,05 18 15 299
Réunion2002-2007 57745 87498 00002  [1.277,2391] 57793 87548 00001  [1324,2550] 58225 88007 1 58203 87945 1 8105 87827 | 00839
Q221 sténose dela valve puimonaire Réunion 2008-2011 15 7 0,67 0258 | 0193 15 7 0,67 0 0 NA 0 0 NA 2 4 0,01
Réunion2002-2007 57821 87560 | 04117 s7864 87602 | 04121 s8227 88010 58206 87950 sl 87865 1
SIV (sévérité inconnue) ¥q Réunion2008-2011 15 20 o1 [T o028 | 0227 14 14 02 [ismny 1 2 013 [ ome | o 4 1,25 NA 0 1 571 NA
Réunion2002-2007 57821 87557 | 0709  [0541,2.334] 57865 87605 | 02691  [06693.426] 58226 83009 1 [001314518) 58206 8746 0,163 8123 §7s3L | 00045
Total Réunion2008-2011 402 9% 922 I 6903 | 5635 359 406 1623 BUEE u 15 0,07 2 75 438 115 183 0,19
Réunion2002-2007 57874 &7577 0004  [1072;1402] 57879 87619 <0001  [L1S§1547) 58227 88010 07953  [0.4602583] 58203 87973 00363 [0412,0988) S8123 87842 0665 [07451206)

CC = Cardiopathies Congeénitales ; DAN = Diangostic Anténatal ; ICD = International Classification of Diseases ; IMG = Interruption Médicale de Grossesse ; MFIU = Morts Feetales In Utéro ; N
= Naissances ; N.A = Not Available, NV = Naissances Vivantes ; OR = Odds Ratio ; PT = Prévalence Totale— TOTAL =NV + MFIU + IMG.

Les données sont données en nombre, pourcentages, et %o calculés pour 88 025 naissances totales de 2002 a 2007 et 58 238 naissances totales de 2008 & 2011, & La Réunion.

1 Chague type totalise le nombre de feetus porteurs d’une cardiopathie congénitale, chaque sous-type totalise le nombre exacte de CC (comme fait dans les tables de prévalence EUROCAT) : la
somme des sous-types n’égale pas le nombre du type, la différence correspondant aux feetus porteurs de multiples CC.

t Les CC SlI sont définies sans addition de CC Sl

* Les CC SlII sont définies sans addition de CC Sl|
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Tableau 9 : Comparaison 2002-2007 / 2008-2011, La Réunion, Cardiopathies Chromosomiques

ICD 10

Q204

Q224

Q225

Q226

Q234

Q20.0

Q203

Q212

Q213

Q220

Q23.0

Q251

Q262

Q21.0

Q211

Q221

Chromosomiques

Type de séverité/Sous type
Sl (trés sévere) 9

Ventricule unique

Atrésie ou sténose tricuspide
Anomalie d'Ebstein

Hypoplasie du ventricule droit
Hypoplasie du ventricule gauche
Sl (sévere) 9

Tronc artériel commun
Transposition des grands vaisseaux
Défaut septal atrioventriculaire
Tétralogie de Fallot

Atrésie de Ia valve pulmonaire
Atrésie de la valve aortique
Coarctation de I'aorte
Ano.Pulm.Tot.du retour veineux
S1Il (non sévere) ¥q
Anomalie septale ventriculaire
Anomalie septale atriale
Sténose de Ia valve pulmonaire
SIV (sévérité inconnue)

Total

Réunion 2008-2011
Réunion 2002-2007
Réunion 2008-2011
Réunion 2002-2007
Réunion 2008-2011
Réunion 2002-2007
Réunion 2008-2011
Réunion 2002-2007
Réunion 2008-2011
Réunion 2002-2007
Réunion 2008-2011
Réunion 2002-2007
Réunion 2008-2011
Réunion 2002-2007
Réunion 2008-2011
Réunion 2002-2007
Réunion 2008-2011
Réunion 2002-2007
Réunion 2008-2011
Réunion 2002-2007
Réunion 2008-2011
Réunion 2002-2007
Réunion 2008-2011
Réunion 2002-2007
Réunion 2008-2011
Réunion 2002-2007
Réunion 2008-2011
Réunion 2002-2007
Réunion 2008-2011
Réunion 2002-2007
Réunion 2008-2011
Réunion 2002-2007
Réunion 2008-2011
Réunion 2002-2007
Réunion 2008-2011
Réunion 2002-2007
Réunion 2008-2011
Réunion 2002-2007
Réunion 2008-2011
Réunion 2002-2007
Réunion 2008-2011
Réunion 2002-2007

58238

Cas
4
58195
1
58198
0
58199
0
58199
0
58199
3
5819%
17
58182
1
58198
0
58199
13
58186
2
58197
1
58198
0
58199
1
58198
0
58199
16
58183
10
58189
5
58194
2
58197
2
58197
39
58199

88025

Témoin
8
87918
4
87922
0
87926
0
87926
0
87926
)
87922
48
87878
7
87919
4
87922
26
87900
7
87919
2
87924
0
87926
0
87926
2
87924
a2
87884
15
87911
6
87920
0
87926
1
87925
99
87926

Chi2/p value
0,03
0,7733
0,200
0,6544
N.A

NA
NA

0,05
1
5,07
0,0243
1,48
0,1569
1,25
0,1562
0,69
0,4073
0,550
0,3325
0,13
1
N.A

0,04
0,3983
0,18
0,5207
3,63
0,0568
0,0003
0,986
0,15
0,7031
1,03
0,1586
0,13
0,5674
77
0,0055

OR [IC95%]

[0.166;2.820]

[0.288,0.947]

[0.302,1.045]

[0.153;178.080]

[0.400,0.870]

Cas
0,069

0,017

0,000

0,000

0,000

0,052

0,292

0,017

0,000

0,223

0,034

0,017

0,000

0,017

0,000

0,275

0,172

0,086

0,034

0,034

0,670

PT/1000N
Témoin
0,091
0,045
0,000
0,000
0,000
0,045
0,545
0,080
0,045
0,295
0,080
0,023
0,000
0,000
0,023
0,477
0,170
0,068
0,000
0,011

1,125

58238

Cas
2
58222
0
58224
0
58224
0
58224
0
58224
2
58222
1n
58213
1
58223
0
58224
8
58216
1
58223
1
58223
0
58224
1
58223
0
58224
0
58224
0
58224
0
58224
0
58224
1
58223
14
58224

83025

Témoin
B
87954
1
87956
0
87957
0
87957
0
87957
2
87955
31
87926
5
87952
2
87955
14
87943
6
87951
1
87956
0
87957
0
87957
2
87955
33
87924
13
87944
5
87952
0
87957
1
87956
68
87957

Chi2/p value
02
1
0,04
1
N.A

N.A
N.A

0,01
0,6529
3,26
0,0709
0,55
0,4128
0,18
0,5207
0,11
0,7398
099
0,2555
0,18
1
N.A

0,04
0,3983
0,18
0,5207
2022
<0,0001
7,02
0,0026
1,86
0,1646
N.A

0,18
1
17,71
<0,0001

OR [IC95%]

[0.084;8.793]

[0.243;1.096]

N.A

[0.019;118.478]

0.162,0.558]

58238

Cas
0
58232
0
58232
0
58232
0
58232
0
58232
0
58232
3
58229
0
58232
0
58232
2
58230
1
58231
0
58232
0
58232
0
58232
0
58232
3
58229
1
58231
1
58231
1
58231
0
58231
6
58232

88025

Témoin
1
88018
1
88018
0
88019
0
88019
0
88019
0
88019
B
88016
0
88019
0
88019
3
88016
0
88016
0
88016
0
88016
0
88016
0
88016
2
88017
0
88016
0
88016
0
88016
0
88016
6
88019

Chi2/p value
0,04
1
0,04
1
N.A

NA
N.A
NA

0,01
0,688
NA

N.A

02
1
0,04
0,3982
NA

NA
NA
NA

022
0,3932
0,04
0,3982
0,04
0,3982
0,04
0,3982
N.A

0,52
0,4712

OR [IC95%]
N.A

[0.202;11.290]

[0.260;27.151]

N.A

[0.404;5.654]

58238

Cas
2
58217
1
58218
0
58219
0
58219
0
58219
1
58218
B
58216
0
58219
0
58219
3
58216
0
58219
0
58219
0
58219
0
58219
0
58219
iEy
58206
9
58210
4
58215
0
58219
1
58218
19
58219

88025

Témoin
4
87996
2
879%8
0
8800
0
88000
0
88000
2
87998
13
87987

87998

87998

87991

87999

87999

88000

88000

88000

87993

87998

87999

0

88000

0

88000

25
88000

Chi2/p value
0,01
1
0,13
1
N.A

NA
NA

0,13
1
2,15
0,1236
0,18
0,5207
0,18
0,5207
0,57
0,3842
0,04
1
0,04
1
N.A

N.A
N.A

529
0,0214
6,44
0,0095
19
0,085
NA

0,04
0,3982
0,21
0,6484

OR [IC95%]

[0.068;5.274]

[0.064;1.270]

[1.041;8.311]

N.A

[0.598,2.172]

58238

Cas
4
58199
0
58201
1
58200
3
58198
0
58201
3
58198
16
58187
0
58201
0
58201
10
58191
1
58200
1
58200
0
58201
5
5819%
0
58201
13
58190
16
58185
)
58197
0
58197
2
58201
35
58203

88025

Témoin
7
87958
)
87%1
0
87965
0
87965
0
87965
3
87962
28
87937
4
8791
3
87962
16
87949
2
87963
2
87963
0
87965
0
87965
1
8794
2%
87941
9
87956
3
87962
0
87965
1
87964
60
87965

Chi2/p value
0,05
1
1,25
0,1563
0,04
0,3982
2,37
0,0631
N.A

0,01
0,688
0,22
0,63%
1,25
0,1563
0,67
0,2811
0,02
0,8876
0,13
1
0,13
1
N.A

525
0,01
0,04
1
0,34
0,5605
61
0,0135
03
0,4473
N.A

09
0,5674
09
0,3421

OR [IC95%]

[0.185;3.397]

[0.436;1.652]

[0.383;1.673]

[0.157;178.147)

[0.564;1.360]

Cardiopathies Congénitales ; DAN = Diangostic Anténatal ; ICD = International Classification of Diseases ; IMG = Interruption Médicale de Grossesse ; MFIU = Morts Feetales
InUtéro ; N = Naissances ; N.A = Not Available, NV = Naissances Vivantes ; OR = Odds Ratio ; PT = Prévalence Totale— TOTAL =NV + MFIU + IMG.
Les données sont données en nombre, pourcentages, et %o calculés pour 88 025 naissances totales de 2002 a 2007 et 58 238 naissances totales de 2008 a 2011, a La Réunion.

9| Chaque type totalise le nombre de feetus porteurs d’une cardiopathie congénitale, chaque sous-type totalise le nombre exacte de CC (comme fait dans les tables de prévalence
EUROCAT) : lasomme des sous-types n’égale pas le nombre du type, la différence correspondant aux feetus porteurs de multiples CC.
t Les CC SlI sont définies sans addition de CC S|

¢ Les CC SlII sont définies sans addition de CC S|
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Parmi ces cardiopathies Sl totales, la prévalence de I’anomalie septale atriale était
supérieure en 2008-2011 (1.65 pour 1 000 N contre 0.97 pour 1 000 N en 2002-2007) : OR =
1,710[1.263 ; 2.317], p<0.0001.

Les naissances vivantes associées a ce sous-type étaient plus fréquentes pour la méme
période (86 sur 96 cas d’anomalie septale atriale au total, soit 90% contre 76 cas sur 85 pour

2002-2007, soit 89.4%) : OR = 1,713 [1.243 ; 2.365], p = 0.0005.

3.2.1.2. Slll Non chromosomiques

Les cardiopathies congénitales SlIl étaient davantage associées a une origine non
chromosomique et ceci pour les deux périodes (test du Chi2 = 216.76, 1 degré de liberté,
p<0.0001 pour 2008-2011 et test du Chi2 = 203.77, 1 ddl, p<0.0001 pour 2002-2007).

La prévalence des cardiopathies de type Sl associée a une origine non chromosomique
était supérieure pour 2008-2011 (4.44 pour 1000 N contre 3.50 pour 1 000 N pour 2002-
2007) : OR =1,275[1.076 ; 1.509], p<0.004.

La prévaence de ’anomalie septale atriale associée a une origine non chromosomique
était supérieure pour la méme période (1.56 pour 1 000 N contre 0.9 pour 1 000 N pour 2002-
2007) : OR = 1,745 [1.277 ; 2.391], p<0.0001.

Les naissances vivantes associées a |’anomalie septale atriale d’origine non
chromosomique éaient plus fréquentes pour 2008-2011 (86 cas sur 91 cas d’anomalies
septale atriales associées a une origine non chromosomique, soit 94.5% contre 71 cas sur 79
pour 2002-2007, soit 89.9%) : OR = 1,835 [1.324 ; 2.550], p<0.0001.

3.2.1.3. Slll chromosomiques

Comme nous venons de le voir, la prévalence des cardiopathies SIII d’origine
chromosomique était donc plus faible que celles d’origine non chromosomique, et ceci pour

les deux périodes.
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Cependant, il n’y avait pas de différence significative entre la prévalence de ces cardiopathies

Sl chromosomiques entre les deux périodes : OR = 0,575 [0.302 ; 1.045], p 0.0568.

3.2.2. Les cardiopathies de type Sl

Les cardiopathies congénitales de type SlI éaient davantage associées a une origine
chromosomique, et ceci pour les deux périodes (test du Chi2 = 44.91, 1 degré de liberté,
p<0.0001 pour 2008-2011 et test du Chi 2 = 26.56, 1 ddI, p<0.0001 pour 2002-2007).

Le défaut septal atrio-ventriculaire était 1’anomalie la plus retrouvée parmi ces
cardiopathies SlI, toutes origines confondues, et ceci pour les deux périodes (20.2% pour
I’origine non chromosomique et 76.5% pour 1’origine chromosomique pour 2008-2011 et
25.7% et 54.2% respectivement pour 2002-2007).

Sa fréquence n’était cependant pas liée a une origine chromosomique ou non pour les
deux périodes (test du Chi2 = 1.80, 1 degré de liberté, p = 0.1801 pour 2008-2011 et test du
Chi2 =0.18, 1 ddl, p = 0.6735 pour 2002-2011).

A part cela, il n’existait pas de différence significative quant a 1’origine des

cardiopathies de type SlI1 entre 2002-2007 et 2008-2011.

3.2.3. Les cardiopathies de type SI

Les cardiopathies congénitales de type Sl étaient davantage associées a une origine non
chromosomique, et ceci pour les deux périodes (test du Chi2 = 33.6, 1 ddl, p<0.0001 pour
2008-2011 et test du Chi2 = 7.47, 1 ddl, p = 0.0063 pour 2002-2007).

L’hypoplasie du ventricule gauche était I’anomalie la plus fréquente pour les deux
périodes (29.5% pour I’origine non chromosomique et 75% pour 1’origine chromosomique en
2008-2011 contre 40% et 50% respectivement pour 2002-2007).

Nous remarquions que en 2002-2007, cette anomalie était significativement liée a une
origine non chromosomique test du Chi2 = 12,55, 1 ddl, p= 0.0004), alors que cela n’était
plus le cas en 2008-2011 (test du Chi2 = 6.31, 1 ddI, p = 0.0120).
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3.3. Prévalence des anomalies associées

3.3.1. Des cardiopathies non chromosomiques (voir annexe 3)

Il n’y avait pas de différence significative pour les anomalies extracardiaques d’origine
syndromique non génique (tératogene) entre les deux périodes (5 cas sur 35 cas d’anomalies
extracardiagues au total en 2002-2007, soit 14.3% contre 8 cas sur 60 en 2008-2011,
s0it13.3%) : Test du Chi2 = 256, 1 ddl, p = 0.1093). Par contre, la prévalence des
cardiopathies non chromosomiques associées a une anomalie extracardiaque était moindre en
2002-2007 (65.7% contre 70% en 2008-2011) : OR = 0.363 [0.208 ; 0.617], p<0.0001.

Par ailleurs, il est a noter qu’il existait pour les deux périodes, des cardiopathies
d’origine non chromosomique pour lesquelles 1’anomalie extracardiaque associée était non
expliquée (7 pour la premiere période, soit 1.4% des cardiopathies non chromosomiques et
10 pour la deuxieme période, soit 2.5% des cardiopathies non chromosomiques).

Pour les deux périodes, ces anomalies extracardiagues inexpliquées associees étaient
observées pour I’hypoplasie du ventricule gauche pour les Sl, la transposition des gros
vaisseaux et le défaut septal atrio-ventriculaire pour les Sll et I’anomalie septale

ventriculaire pour les Sll|I.

3.3.2. Des cardiopathies chromosomiques

En 2002-2007 on observait 38 cas de Trisomie 21 durant la premiére période (67% des
cardiopathies chromosomiques associées a un syndrome de DOWN, prévalence totale = 0.43
pour 1 000 N) et 19 cas en 2008-2011 (33% des cardiopathies chromosomiques associées a
un syndrome de DOWN, prévalence totale = 0.33 pour 1 000 N) ; la différence entre les deux
périodes n’était pas significative (p=0.3164).

Parmi |es autres étiologies associées, on retrouvait au total 17 cas de Trisomie 18 (10 en
2002-2007 et 7 en 2008-2011) et 7 cas de Trisomie 13 (3 en 2002-2007 et 4 en 2002-2008).

De 2002 a 2007, on retrouvait 2 cas de Trisomie 22, 2 trandocations partielles du
chromosome 5, 1 Trisomie déséquilibrée du Chromosome X, 1 déétion partielle du
chromosome X et 1 délétion compl éte et partielle du chromosome 9.

De 2008 a 2011, on comptait 2 triploidies du chromosome X, 1 diploidie du

chromosome X et 1 délétion du chromosome 18.
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3.4. Diagnostic anténatal

3.4.1. Cardiopathies totales

La fréquence du DAN associé (40.8% en 2002-2007 et 34.5% en 2008-2011) aux
cardiopathies congénitales n’était pas significativement différente entre les deux périodes (OR
=0.951, [0.771; 1.169], p = 0.6242). Et elle ne 1’était pas non plus, quelle que soit 1’origine et

qu’elle que soit la sévérité de la cardiopathie.

Cependant, on remarquait que pour les deux périodes, le DAN était significativement et
proportionnellement lié au type de sévérité des cardiopathies, peu importe leur origine. Plusla

cardiopathie était sévere et plusun DAN était associé :

— Pour 2002-2007 :

- 85.7% pour les Sl
- 62.7% pour les Sl
- 21.7% pour les Sl (Test du Chi2 = 54.4, 2 ddl, p<0.0001)

- Pour 2008-2011 :

- 79.2 % pour les S
- 62.4% pour les Sl1
- 16.7% pour les SI1| (Test du Chi2 =50.9, 2 ddl, p<0.0001)

3.4.2. Cardiopathies non chromosomiques

Pour les cardiopathies d’origine non chromosomique, 36.9% étaient associées a un
DAN en 2002-2007 et 28.6% en 2008-2011 (OR = 0.950 [0.745 ; 1.206], p = 0.6650).

Le DAN éait significativement et proportionnellement lié au type de sevérité des
cardiopathies pour les deux périodes également (test du chi2 = 62.39, 2 ddl, p<0.0001 en
2002-2007 et test du Chi2 = 43.08, 2 ddI, p<0.0001).
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3.4.3. Cardiopathies chromosomiques

Pour les deux périodes, le DAN (60.6% des cardiopathies chromosomiques en 2002-
2007 et 89.7% en 2008-2011) était significativement plus associé aux cardiopathies d’origine
chromosomique (test du Chi2 = 24.3, 1 ddI, p<0.0001 pour 2002-2007 et test du Chi2 = 7.28,
1 ddl, p = 0.0069 pour 2008-2011) et il n’était pas li¢ au type de sévérité des cardiopathies
chromosomiques (test du Chi2 = 0.59, 2 ddI, p = 0.7456 en 2002-2007 et test du Chi2 = 1.72,
2 ddl, p = 0.4227en 2008-2011).

3.5. Interruption médicale de grossesse

3.5.1. Les cardiopathies totales

La fréguence du recours a I’IMG pour les cardiopathies congénitales (16.8% en 2002-
2007 et 11.6% en 2008-2011) n’était pas significativement différente entre les deux périodes
(OR = 0.771, [0.539 ; 1.091], p = 0.1304). Et elle ne I’était pas non plus, quelle que soit

’origine et qu’elle que soit la sévérité de la cardiopathie.

On remarquait cependant que comme pour la période totale 2002-2011, le recours a
I’IMG était li¢ de facon significative et proportionnelle au type de sévérité de la cardiopathie
dans chaque période : plus la cardiopathie était sévere, plus €elle était significativement

associée aune IMG :

— Pour 2002-2007 :

- 47.6% pour les Sl
- 28% pour les Sl
- 5.7% pour les Sl (Test du Chi2 = 58.3, 2 ddl, p<0.0001)

- Pour 2008-2011 :

- 37.5% pour les S
- 15.8% pour les S|
- 5.8% pour les SlI1 (Test du Chi2 = 28.64, 2 ddI, p<0.0001)
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3.5.2. Cardiopathies non chromosomiques

Pour les cardiopathies d’origine non chromosomique, 15.1% de cas avaient eu recours a
une IMG en 2002-2007 et 8%en 2008-2011 (OR = 0.645[0.412 ; 0.988], p = 0.0363).

Le recours a I’'IMG était significativement et proportionnellement li¢ au type de sévérité
des cardiopathies pour les deux périodes également (test du chi2 = 59.48, 2 ddl, p<0.0001 en
2002-2007 et test du Chi2 = 51.03, 2 ddI, p<0.0001 en 2008-2011).

3.5.3. Cardiopathies chromosomiques

Pour les deux périodes, le recours a 'IMG (25.3% des cardiopathies chromosomiques
en 2002-2007 et 48.7% en 2008-2011) etait significativement plus associé aux cardiopathies
d’origine chromosomique : 15% et 8% des cardiopathies non chromosomiques, pour les deux
périodes respectivement [test du Chi2 = 4.08, 1 ddl, p = 0.043 (<0.05, seuil de significativité)
pour 2002-2007 et test du Chi2 = 35.48, 1 ddI, p<0.0001 pour 2008-2011].

Le recours a I’'MG n’était pas lié au type de sévérité des cardiopathies chromosomiques

(test du Chi2 = 2.42, 2ddI, p = 0.2981 en 2002-2007 et test du Chi2 = 4.78, 2 ddI, p = 0.0914).

3.6. Rapport interruption médicale de grossesse / diagnostic

anténatal

Il n’existait pas de différence significative entre les cardiopathies totales des deux

périodes quant au DAN associé aune IMG (OR = 1.226, IC95% =[0.814 ; 1.86], p=0.3088).

3.6.1. 2002-2007

Pour 2002-2007, le taux d’IMG/DAN était de 16.8% des cardiopathies totales et était lié
au type de sévérité des cardiopathies: 47.6% pour les SlI, 28% pour les Sl et 5.7% pour les
SlI.

On remarquait que, 41.2% des cardiopathies totales ayant bénéfici¢é d’un diagnostic

anténatal avaient eu recours a une interruption médicale de grossesse.
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Ce rapport était de 55.6% pour les cardiopathies de type SlI, 45.5% pour les
cardiopathies de type Sl et 26.3% pour les cardiopathies de type SlIl. Ces associations
n’étaient pas significatives (test du Chi2 = 5.27, 2 ddl, p=0.0719).

Ces chiffres étaient de 41.7% quand les cardiopathies étaient d’origine chromosomique
et 41% quand elles n’étaient pas d’origine chromosomique. Cette différence n’était pas

significative non plus.

3.6.2. 2008-2011

Pour 2008-2011, le taux d’IMG/DAN était de 11.6% des cardiopathies totales et éait
également lié au type de sévérité des cardiopathies. 37.5% pour les S, 15.8% pour les SII et
5.8% pour les SlII.

On remarquait que, 33.6% des cardiopathies totales ayant bénéfici¢é d’un diagnostic
anténatal avaient eu recours a une interruption médicale de grossesse. Ce rapport était de
56.3% pour les cardiopathies de type SI, 23.2% pour les cardiopathies de type SlI et 32.7%
des cardiopathies de type SIII. Ces associations n’étaient pas significatives (test du Chi2 =
2.45, 2 ddl, 0.2931).

Ces chiffres étaient de 46.34% quand une origine chromosomique était retrouvée et

27.8% quand cela n’était pas le cas. Cette différence n’était pas significative non plus.
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V. ANALYSE DES RESULTATS

1. ORIGINE ET TYPE DE SEVERITE

1.1. L’anomalie septale ventriculaire non chromosomique était

I’'anomalie cardiaque la plus fréquente a La Réunion.

Les cardiopathies d’origine non chromosomiques étaient les cardiopathies les plus
fréquentes sur I’ile de La Réunion pour les périodes 2002-2007 (83,4%), 2002-2008 (91.2%)
et 2002-2011 (85.4%) et elles étaient plus fréquentes en 2008-2007 qu’en 2002-2007 (OR =
1.2, p=0.0024).

Parmi elles, les cardiopathies de type SliI représentaient 63% des cardiopathies non
chromosomiques et 54% de toutes les cardiopathies congénitales pour 2002-2011.

L’anomalie septale ventriculaire représentait 64% des cardiopathies SIII non
chromosomiques, 41% des cardiopathies non chromosomiques totales et 35% des
cardiopathies congénitales au total. Elle représentait ainsi, de loin, I’anomalie cardiaque non
chromosomique la plus fréquente pour 2002-2011, et méme 1’anomalie la plus fréquente de
toutes les cardiopathies congénital es.

L’anomalie septale atriale était la seconde anomalie la plus fréguemment retrouvée pour
les trois périodes, et elle était méme plus fréquente en 2008-2007 qu’en 2002-2007 (OR = 1.7,
p=0.0002).

Néanmoins, ces anomalies étaient moins fréquentes qu’en Europe (OR = 0.8 et 0.5

respectivement, p<0.0001 pour les deux).

1.2. L’anomalie septale atriale était ’anomalie chromosomique la

plus fréquente sur l'ile.

Les cardiopathies d’origine chromosomique représentaient 14.6% des cardiopathies
pour 2002-2011, 16.7% pour 2002-2007 et 8.8% pour 2008-2011 et eles éaient moins
fréquentes en 2008-2007 (OR = 0.6, p=0.0055).

Parmi €lles, les cardiopathies de type SII représentaient 76% des cardiopathies
chromosomiques et 19% des cardiopathies congénital es total es pour 2002-2011.
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Le défaut septal atrio-ventriculaire représentait 64% des cardiopathies Sli
chromosomiques, 25% des anomalies chromosomiques totales et 4% des cardiopathies
congénitales au total. Il représentait ainsi, de loin, I’anomalie cardiaque chromosomique la

plus fréquente pour 2002-2011.

1.3. Les cardiopathies tres séveres Sl étaient plus fréquentes

qu’en Europe.

Leur prévalence, toute origine confondue, était supérieure a La Réunion (0.76 contre
0.48 pour 1 000 N en Europe, OR=1.6, p<0.0001).

Elles représentaient 11% des cardiopathies non chromosomiques contre 8% des
cardiopathies chromosomiques (Chi2 = 68.1, 1 ddl, p<0.0001).

L’anomalie cardiaque trés séveére non chromosomique la plus fréquente était
I’hypoplasie du ventricule gauche pour les trois périodes suivi du ventricule unique et de
I’anomalie d’Ebstein qui étaient méme plus fréquentes qu’en Europe (OR = 2.7 et 2.9

respectivement, p<0.0001 pour les deux).

2. LES ANOMALIES ASSOCIEES

Elles représentaient 11% des cardiopathies d’origine non chromosomiques et 37% des
cardiopathies chromosomiques.

L’anomalie associée non chromosomique la plus fréquente était la micro-délétion (32%)
et particulierement la micro-délétion 22q11 (27%). Ces derniéres étaient le plus souvent liées
a des cardiopathies de type SlI (50%) et surtout le tronc artéridd commun, et a des
cardiopathies de type SIII (37%) et surtout I’anomalie septale atriale.

Lorsqu’elles avaient une origine syndromique génique, ces anomalies extracardiaques
associées non chromosomiques étaient plus fréquentes pour les trois périodes, et elles étaient
méme plus fréquentes en 2008-2011 qu’en 2002-2007 (OR = 2.8 [1.625 ; 4.818], p<0.0001).

L’anomalie associée chromosomique la plus fréquente était la Trisomie 21 (37%). Elle
était le plus souvent liée a des cardiopathies de type Sl (75%) et surtout le défaut septal atrio-
ventriculaire suivies des cardiopathies de type SIII (25%) avec 1’anomalie septale
ventriculaire. Aucune cardiopathie SI n’était liée au Syndrome de Down. Sa prévalence n’était
pas significativement différente entre 2002-2007 et 2008-2011.
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3. LE DIAGNOSTIC ANTENATAL

Il représentait 38% des cardiopathies congénitales en 2002-2011, 41% en 2002-2007 et
35% en 2008-2011.

Les cardiopathies d’origine chromosomique étaient plus fréquemment associées aux
DAN pour les trois périodes : 2002-2001 (66%, test du Chi2 = 23.64, 1 degré de liberté,
p<0.0001), 2002-2007 (61% et test du Chi2 = 24.3, 1 ddl, p<0.0001), et 2008-2011 (90% et
test du Chi2 = 7.28, 1ddl, p = 0.0069). Il n’y avait par contre pas de différence ce significative
entre 2002-2008 et 2008-2011.

Ainsi, puisque 76% des cardiopathies chromosomiques étaient de type SlI, et que
I’anomalie associée chromosomique la plus fréquente était la Trisomie 21 et que cette dernicre
était aussi le plus fréquemment associée aux cardiopathies SlI avec notamment le défaut
septal atrio-ventriculaire; le DAN d’une cardiopathie de ce type entrainait la réalisation d’une

amniocentése.

Lorsque I’origine était non chromosomique, son taux de prévalence était inversement
proportionnel au type de sévérité de la cardiopathie. Ainsi, les cardiopathies de type Sl1I non
chromosomiques n’étaient que faiblement diagnostiquées en anténatal ; celui-ci était amélioré

s des anomalies extracardiaques étaient associées.

Le DAN se faisait pour 73% des cardiopathies, aprés la 22eme semaine de gestation,
c’est-adire a 1’échographie morphologique, permettant de mieux déceler les malformations.
Les données de 1’échographie du premier trimestre, avec la mesure de la clarté nucale (CN) a
12 semaines d’aménorrhée ont été insuffisantes pour analyser la part des clartés nucales

élevées (>3 mm) dans |e diagnostic des cardiopathies congénitales.

Les cardiopathies étaient les plus fréquemment diagnostiquées lorsqu’elles étaient
severes de type SI et SII et d’origine non chromosomique (92% pour le ventricule unique,
89% pour I’hypoplasie du ventricule gauche, 76% pour le tronc artériel commun et 74% pour
latransposition des gros vaisseaux et le défaut septal atrio-ventriculaire) et lorsqu’elles étaient
non séveres et d’origine chromosomique (100% pour I’anomalie septal ventriculaire et 64%

pour I’anomalie septale atriale).
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4. INTERRUPTION MEDICALE DE GROSSESSE

Elle représentait 14% des cardiopathies congénitales en 2002-2011, 17% en 2002-2007
et 12% en 2008-2011.

Elle était davantage réalisée pour des cardiopathies d’origine chromosomique pour les
trois périodes : 2002-2011 (29% et test du Chi2 respectifs = 20.18, 1 ddl, p<0.0001), 2002-
2007 (25% test du Chi2 = 4.08, 1 ddl, p = 0.043) et 2008-2011 (49% et test du Chi2 = 35.48,
1ddl, p<0.0001). Il n’y avait pas de différence significative entre 2002-2007 et 2008-2011.

De plus, lorsque 1’anomalie était non chromosomique, I'IMG était proportionnellement
liée ala sévérité de la cardiopathie. Les cardiopathies non chromosomiques S bénéficiaient
donc rarement d’une IMG, di a, la non sévérit¢ de la cardiopathie et leur origine non
chromosomique.

Ainsi, sur les trois périodes, elle était principalement réalisée pour les cardiopathies S
chromosomiques et Sl non chromosomiques (56% pour le tronc artériel commun, 25% pour
la transposition des gros vaisseaux et 30% pour le défaut septal atrio-ventriculaire pour les
cardiopathies SII, et 63% pour I’hypoplasie du venrticule gauche et 48% pour le ventricule

unique pour les Sl).

5. RAPPORT IMG / DAN

Parmi |es cardiopathies congénitales totales pour 2002-2011, 38% des feetus porteurs de
cardiopathies congénitales ayant bénéfici¢ d’un DAN avaient subi une interruption médicale
de grossesse.

Ce taux était de 34% pour 2002-2007 et de 41% pour 2008-2011. Il n’y avait pas de
différence significative pour ces taux entre les deux périodes. Ainsi, méme s ce taux était
important, la majorité des cardiopathies congénitales bénéficiant d’'un DAN n’étaient pas

suivies d’une IMG et cette relation était restée stable sur 10 ans.

De plus, comme nous 1’avons vu, une IMG avait principalement été réalisée lorsqu’un
DAN était associé a une cardiopathie tres sévere non chromosomique (57%) et a une
cardiopathie non sévere chromosomique (60%).

Cependant, moins d’un tiers (26%) des cardiopathies chromosomiques séveres pouvant

entrainer une IMG, n’avaient pas été diagnostiquées.
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V. DISCUSSION DES RESULTATS

1. CARDIOPATHIES NON CHROMOSOMIQUES

1.1. Prévalence totale

1.1.1. 2002-2011

Nous rapportons d’aprés notre étude, un taux de prévalence totale des cardiopathies
congénitales de 7.2 pour 1 000 N pour la période 2002-2011 avec un total de 1052 cas sur
146 263 naissances observées. Des variations annuelles sont observeées alant pour le taux le
plus bas de 5 pour 1 000 N en 2004 a 7.1 pour 1 000 N en 2009 pour le taux le plus haut et
ceci pour I’ensemble des cardiopathies congénitales.

Ces taux restent néanmoins plus bas que ceux observés en Europe ou 1’on retrouve une
prévalence totale moyenne de 8,1 pour 1 000 N entre 2002 et 2011, avec le taux le plus bas en
2004 (7.4 pour 1 000 N) et le plus haut en 2006 (8.6 pour 1 000 N).°

Comparés aux taux de prévaence des cardiopathies congénitales dans le monde, les
prévalences moyennes en Europe et donc a La Réunion, sont inférieures a celles de I’ASIE
qui bat le record avec une prévalence moyenne de 9.3 pour 1 000 N allant jusqu’a 18.7 pour
1000 N pour La Chine *® lors d’une étude faite sur le dépistage échographique et supérieures
acelles de I’ Amérique du Sud qui présente une prévalence moyenne de 6.9 pour 1 000 N.>*

L’ Afrique de I’Est, ou une étude précise a pu étre réalisée sur 4220 patients d’apres le
registre d’Ibadan, présente elle un taux d’incidence des cardiopathies congénitales trés bas a
3.5 pour 1 000 N en 2012, représentant 1/8 de toutes |es mal formations congénital es.

Les taux de La Réunion sont, d’aprés nos connaissances, proches de ceux retrouvés en
Inde avec une prévalence annuelle moyenne lors de différentes éudes effectuées jusqu’en

2008 alant de 6 & 8 pour 1 000 N pour 28 millions de naissances par an.

Cette variation éant due au manque de registres de données précis sur les naissances
puisque la plupart d’entre elles se font encore a domicile sans surveillance médicale et ne
peuvent donc étre incluses lors d’études statistiques et que la mortalité infantile précoce li¢e a

ces malformations ne permet pas non plus de recueil retardé auprés des écoliers.*

75



SHAIKH Muzna DEUXIEME PARTIE

1.1.2. 2002-2007 / 2008-2011

Il existait également des variations lors de 1’étude comparative 2002-2007 contre 2008-
2011 pour laguelle le taux de prévalence totale des cardiopathies congénitales était de 6.8
pour 1 000 N entre 2002 et 2007 contre 7.6 pour 1 000 N pour |a période 2008-2011.

Cette différence peut principalement s’expliquer par le nombre 1.5 fois moins important
de naissances sur la deuxieme période alors gque le nombre de cardiopathies congénitales
observées reste éeveé.

On constate donc que la prévalence des cardiopathies congénitales a augmenté sur les
guatre derniéres années. Cependant, 1’¢tude spatiale sur 1’impact des facteurs
environnementaux et socio-économiques est en cours de développement pour cette évolution

temporelle et ne nous permet pas d’étayer une argumentation étiologique précise a ce niveau.
Alors qu’en Europe, malgré une ascension multipliée par quinze des taux de prévalence

totale des cardiopathies congénitales des années 1930 jusqu’en 1995 (0.6 pour 1 000 N 4 9.1
pour 1 000 N), il existe une certaine baisse et stabilisation depuis |es quinze derniéres années.”

1.1.3. Explications

Les différentes causes suspectées peuvent étre considérées comme étant les mémes que
celles citées dans I’article sur la période 2002-2007 puisque la tendance des résultats pour
2002-2011 est laméme sur plusieurs plans.

1.1.3.1. Limites de I’étude

e Recueil de données

Compte tenu de la nature rétrospective de la collecte de données, nous ne pouvons
garantir I'exhaustivité des déclarations, méme s le cadre d’enquétes périnatales quotidien sur
I'Tle, assurant la couverture du registre, et la prise de conscience de son personnel peut,
cependant, limiter la portée de la sous-déclaration.
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Ainsi, la différence entre les taux de prévalence totale des cardiopathies congénitales
plus faibles & La Réunion par rapport a ceux retrouvés en Europe et dans le monde peut étre
due a une sous-estimation ou sous-régulation du nombre recueilli des cardiopathies
(SIV) et non diagnostiqguées en anténatal, étant donné qu’elles sont le plus souvent
asymptomatiques sur le plan clinique et qu’elles peuvent donc trés ne pas amener le clinicien

aréaliser une échographie cardiaque en période néonatale, seul outil diagnostique fiable.

Ainsi, les nouveau-nés dont le diagnostic d’une telle cardiopathie n’a pas été fait par
échographie feetale en anténatal® ou au premier jour de vie® ou qui n’ont pas été
hospitalisés™ en période néonatale ni par la suite tout au long de la premiére année de vie
(période d’inclusion de notre étude), ont de ce fait tres bien pu échapper a notre surveillance.

Cela est notamment suspecté devant des taux de préval ence total e significativement plus
faibles a La Réunion qu’en Europe pour des malformations cardiaques congénitales
fréquentes et non graves cliniquement comme les anomalies septales ventriculaires, les
anomalies septales auriculaires et les sténoses de la valve pulmonaire.

Ce biais est d’ailleurs contournable d’aprés les recommandations de la American
Academy of Pediatrics (AAP), I’American Heart Association (AHA) et le American College
of Cardiology Foundation (ACCF) préconisant |le dépistage tres fiable universel de toutes les
cardiopathies congénitales par la mesure oximétrique du pouls & la naissance®’, méme s cette
mesure sert surtout a dépister quelques cardiopathies spécifiques de type Sl et Sl
(’hypoplasie du ventricule gauche et 1’atrésie de la tricuspide pour les SI et le tronc artériel
commun, la tétralogie de Fallot, la transposition des gros vaisseaux, ’atrésie de la valve

pulmonaire et I’anomalie pulmonaire totale du retour veineux pour les S1n).%®

e Limites d’inclusion

Nous n’avons pas inclus le canal artériel persistant dans notre étude alors que son taux
de prévalence totale peut s’avérer étre relativement important dans certaines études
européennes comme celle faite en Islande® ou d’autres études dans le monde comme en
Taiwan ou le taux de prévalence des cardiopathies congénitales atteint 13.1 pour 1 000 N et le
taux de prévalence totale du canal artériel persistant atteint 2 pour 1 000 N.° || était de 0.13
pour 1 000 N sur I’ile de La Réunion, de 2002 a 2011, avec 19 cas au total. >
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Ceci est d0 au fait que le cana artériel persistant peut étre diagnostiqué en sur-
dénombrement®™ chez des nourrissons nés avant terme alors qu’il ne devrait pas étre pris pour
une cardiopathie congénitale puisgue ce dernier est physiologiquement présent chez tous les
4éme

feetus jusqu’ala 3 semaine de gestation.

1.1.3.2. Facteurs externes

Ensuite, comme expliqué dans I’article, nous savons d’apres la littérature, que 1’lle de
La Réunion est beaucoup moins exposée a la plupart des polluants aériens®® (monoxyde de
carbone, oxydes d’azote, ozone, particules matérielles en suspension inférieures a dix
micrométres de diametre, plomb, benzéne, pollens); ceci principalement gréce a un

développement industriel pauvre et un nettoyage régulier de Iair (sel de mer et éoliennes®®:

Cependant le dispositif de surveillance de I’Observatoire Réunionnais de 1’Air (ORA),
association agréée par le Ministére de 1’Ecologie, du Développement Durable, des Transports
et du Logement pour la surveillance de la qualité de 1’air a La Réunion, est compose au 31
décembre 2010 de seulement 15 stations fixes réparties sur le territoire de 1’1le de la Réunion,
de 2 stations mobiles et d’un laboratoire mobile. Ceci rend les résultats des mesures

difficilement extrapolables a I’ile enticre et ils sont donc a interpréter avec nuance.**

De plus, cet état de faits positif de la qualité de 1’air a La Réunion est trés récent puisque
jusqu’en 2000, les polluants atmosphériques, dont particulierement le monoxyde d’azote,
présentaient une concentration atmosphérique significativement élevée et ceci surtout a cause
des activités anthropogéniques en essor et de la circulation routiére importante liée au nombre
constamment grandissant de la population.®® Et pour le dioxyde de sulfure, les taux mesurés
sont apparus parfois 1égérement en excés et surtout lors d’activités volcaniques intenses.®®®’
Mais [I’association d’une haute concentration aérienne en dioxyde de sulfure a des
cardiopathies congénitales est trés controversée. En effet, une étude rédisée au Texas®
montrait qu’il existait une association significative entre son exposition durant la grossesse a
destaux élevés et la présence d’une anomalie septale ventriculaire a la naissance, alors qu’une

autre étude réalisée en Angleterre®, montrait elle, que sa concentration aérienne éevée éait

plutdt associée a des taux de prévalence tota e trés bas de cardiopathies congénital es.

78



SHAIKH Muzna DEUXIEME PARTIE

Dans tous les cas, ces polluants aériens font partie des quelques facteurs de risque des
cardiopathies congénitales reconnus dans des éudes récentes’ " En effet, dans une étude
faite dans le Nord-Est de 1’Angleterre entre 1993 et 2003, on concluait a 1’association entre
I’exposition au monoxyde de carbone et la présence d’une sténose de la valve pulmonaire,
celle au monoxyde d’azote et la présence d’une tétralogie de Fallot et celles des deux gaz aux

anomalies septales ventriculaires.”

1.1.3.3. Facteurs internes pendant la grossesse

Une étude grecque réalisée entre 2006 et 2009 montrait qu’il existait un lien significatif
entre 1’exposition au tabac en période péri-conceptrice et le risque accru de survenue de
cardiopathies congénitales en période néonatale.”® Selon cette éude, il existerait méme un
effet dose de I’exposition au tabac puisque I’incidence des cardiopathies congénitales chez les
femmes non fumeuses était de 35,8% alors que celle des femmes fumant moins de 10
cigarettes par jour était de 55.3% et celles qui fumaient plus de 11 cigarettes par jour avait une
incidence de 64.3%.

Larticle souligne le caractére particuliecrement faible du pourcentage de femmes
(11.5%) qui fument pendant la grossesse a La Réunion pour 2002-2007 et apportent ainsi un
stress oxydatif supplémentaire a I’embryon, comparé a d’autres pays de ’ouest, ou ce taux

s’éléve jusqu’a 20%. " Cetaux nous est inconnu pour La Réunion pour la période 2008-2011.

Par ailleurs, d’aprés nos connaissances actuelles, nous savons qu’il existe, en plus du
tabac, plusieurs substances tératogenes a visée cardiague et capables de susciter des
malformations incluant 1’acide rétinoique, le nitrofen, 1’éthanol, la 2,3,7,8-tétrachl orodibenzo-
p-dioxine, le trichloro-éthyléne et |e thalidomide.”

IIs engendrent de vastes désordres génétiques exprimés de fagon précoce chez
I’embryon ou plus tard dans la petite enfance, en altérant I’équilibre des facteurs stimulateurs
ou inhibiteurs de |a transcription génique.™

Le pourcentage de femmes a La Réunion ayant été exposé a une ou plusieurs de ces
molécules pendant |a gestation étant tres faible, voire nulle pour certaines, durant la période
de notre étude ; cela a donc pu diminuer 1’étendue des cardiopathies congénitales a un niveau

régional.
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1.1.3.4. Conditions de reproduction

Comme mentionné dans [Darticle, une prévalence aussi basse pour certaines
cardiopathies congénitales a La Réunion est d’autant plus surprenante que la population
reproductive sur 1’ile combine plusieurs autres conditions qui devraient promouvoir les

malformations cardiaques.

e L’age parental
Tout d’abord, 1’4ge ¢levé des parents avec un taux considérable de méres et de peres

agés de plus de 40 ans (4%).”""®

En effet, I’augmentation de I’age maternel entraine des effets
considérables sur la baisse de la fécondabilité et sur I’augmentation du risque d’avortements
spontanés qui double entre 20-24 ans et 40-44 ans. Les autres effets portent, sur la santé
maternelle (morts maternelles et pathologies graves) et sur I’issue des grossesses (naissances
multiples, prématurité, hypotrophie et anomalies congénitales).”

En ce qui concerne les cardiopathies congénitales, la littérature décrit que 1’dge avancé
chez la mére au-dessus de 40* ans et au-dessus de 35 ans chez |e pére, peut étre considéré
comme un facteur de risque de survenue de cardiopathie congénitale chez le feetus.

Cependant, une étude libanaise réalisée entre 1999 et 2006 sur 284 nouveau-nés
porteurs du syndrome de Down montrait que 1’dge maternel était de fagon significative et

puissante, inversement proportionnel a la survenue d’une cardiopathie congénitale. En effet,

quand 1’age maternel dépassait 32 ans, ce risque disparaissait.82

e Laconsanguinité

Elle est trés faible pour les premiéres générations de Iile™, et s’est inévitablement
étendue au fil des années et des générations au sein d’une population petite et fermée. On
observait ainsi un accroissement rapide pour atteindre son niveau actuel qui est stable
(coefficient de consanguinité = 0.008, calculé a partir d’un coefficient de parenté préétabli).
Ses effets peuvent se manifester par I’apparition de maladies rares, notamment des
transmissions autosomiques récessives comme 1’hypoplasie du ventricule gauche et le
ventricule unique, et parfois d’autres malformations congénitales. D’ordre général, elle
entraine une morbidité des individus consanguins par 1’accroissement de leur mortalité a un
age jeune, la diminution de leur fécondité et la diminution de leur performance dans les

activités normales.
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o L’obésité
Il y a aussi la proportion croissante de 1’obésité.>®° En effet, une éude réalisée entre
2001 et 2011 au groupe hospitalier sud de La Réunion montrait qu’il existait 18.7% de
femmes présentant une obésité et 2.44% de femmes présentant une obésité morbide
(BM1>40). Ces dernieres sont plus &gées, multipares et présentent un risque plus important

d’antécédents cardio-vasculaires.®®

e Le diabéte gestationnel

Enfin, le diabéte gestationnel qui représente un pourcentage de 7.4% des femmes
enceintes dans la population du sud de I’ile dans une étude réalisée entre 2001 et 2004.%” Ces
patientes présentaient un IMC important avec un taux d’obésité marqué ainsi qu’une
hypertension artérielle chronique, susceptibles de porter atteinte au développement
embryonnaire.

Dans une autre éude de dépistage du diabete gestationnel, une analyse uni-variée
montrait que les facteurs de risque retenus étaient 1’age, les antécédents familiaux de diabéte
et les antécédents de macrosomie lors d’une grossesse précédente.88 Par conséquent, nous
savons qu’il existe une sous-estimation grandissante du risque de diabéte pré-gestationnel liée
a ces facteurs de risque ® comme cela a déja été vu auprés des femmes présentant une grande

multiparité.*

1.2. Prévalence selon le type de sévérité

1.2.1. Trés séveres et Séveres (SI/SIl) vs Non séveres (SllI)

Alors que pour la période étudiée dans I’article (2002-2007), on remarquait de fagon
intéressante que le taux de prévalence totale des Sl et des SIl a La Réunion se superposait a
celui de I’Europe (2.06 pour 1 000 N contre 2.03 pour 1 000 N respectivement), on observe
lors de notre étude que pour la période 2002-2011, ces taux sont différents et supérieurs pour
La Réunion (2.07 pour 1 000 N contre 1.89 pour 1 000 N en Europe).

Cette différence s’explique comme nous 1’avons déja évoqué, par le taux de prévalence
peu important des cardiopathies totales a La Réunion sur les derniéres années a 1’opposée

d’une stabilité remarquable en Europe.
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Par ailleurs, I’article faisait porter notre attention sur le fait que la proportion des
cardiopathies congénitales Sl et SlI pour 2002-2007 était beaucoup plus importante a La
Réunion qu’en Europe (40% contre 28% respectivement). Ceci est toujours le cas dans notre
étude ou elles représentent 33% des cardiopathies congénitales d’origine non chromosomique
totales a La Réunion contre 26% en Europe.

Cette notion nous permet de considérer, comme dans 1’article, que les cardiopathies non
severes Sl sont responsables de la faible préva ence générale des cardiopathies congénitales
aLaReéunion pour 2002-2011 par rapport a 1I’Europe.

Cependant, il existe une augmentation de 10% de la prévalence totale des SlIl a La
Réunion depuis ces derniéres années (de 3.5 pour 1 000 N en 2002-2007 a 4.5 pour 1 000
N en 2008-2011) alors qu’il existe toujours dans notre éude une sous-estimation de ce taLix
liée aux nouveau-nés non diagnostiqués lors de la premiere semaine de vie et perdus de vue
par la suite, notamment au niveau des anomalies septal es atriales non diagnostiquées de fagon
beaucoup plus marquée pour la premiere période que pour la deuxiéme. Ceci nécessite donc
de plus amplesinvestigations.

1.2.2. Cardiopathies SI/SllI plus fréquentes sur I'ile

Concernant les cardiopathies congénitales SI/SII plus fréquentes a La Réunion par
rapport a 1’Europe, les plus fréquentes en 2002-2011 éaient comme pour 2002-2007 le
ventricule unique et ’anomalie d’Ebstein pour les SI, et le tronc artériel commun et le défaut

septal atrio-ventriculaire pour les Sll.

e Ventricule Unique

En effet, comme pour 2002-2007, la prévalence totale du ventricule unique a La
Réunion, toute origine confondue, est trois fois supérieure a celle retrouvée en Europe pour
2002-2011° (0.17 pour 1 000 N contre 0.06 pour 1 000 N respectivement) et toujours deux
fois plus importante que celle de la France °* 0.08 pour 1 000 N d’apres le registre de Paris et
0.09 pour 1 000 N pour ceux des registre d’Alsace et d’Auvergne) ou il représente 0.5 a 1.5%
de toutes | es cardiopathies congénitales.*?

Le taux de prévalence élevé du ventricule unique de La réunion est devancé par Malte
(0.21 pour 1 000 N), mais nous n’avons pas encore pu mettre en évidence si ce taux était li¢ a

la consanguinité ou au diabéte de type | comme montré auparavant dans la littérature. ™%
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e Anomalie d’Ebstein

De la méme facon, pour la période 2002-2011, le taux de prévalence totale de
I’anomalie d’Ebstein d’origine non chromosomique (0.12 pour 1 000 N) a La Réunion,
comme pour 2002-2007, excede de plus de la moiti€, le taux de prévalence total observé en
Europe (0.04 pour 1 000 N) et en Amérique du Nord (0.05 40.07 pour 1 000 N).*%

La Réunion se place ainsi toujours a la seconde position Européenne tout de suite apres
Paris (0.13 pour 1 000 N).°

De plus, ce taux élevé a La Réunion n’est toujours pas lié, dans notre éude, a
I’existence dans les antécédents, de jumeaux, de cardiopathies congénitales dans la famille, de
fausses couches, d’utilisation de benzodiazépines, de prédisposition raciale, d’un 4ge maternel
avancé ou de conception saisonniére, comme montré dans la littérature auparavant.®*5!

Il faut savoir que 1I’anomalie d’Ebstein est aujourd’hui 1’anomalie la plus facilement
diagnostiquée par échographie et était avant les années 1950 la plus facilement diagnostiquée
par autopsie méme s elle ne représente pourtant que moins de 1% des cardiopathies

congénitales totales.™

e Tronc Artériel Commun

Le tronc artériel commun, toute origine confondue, est également, comme pour 2002-
2007, plus de deux fois plus fréquemment retrouvé sur 1’ile (0.16 pour 1 000 N) qu’en Europe
(0.07 pour 1000 N) et qu’en France (0.04 pour 1000 N a Paris et 0.09 pour 1000 N en
Auvergne/Alsace).’ || représente 0.7 & 2.5% des cardiopathies congénitales.®” Notre hypothése
porte sur le fait qu’il existe de plus en plus une bonne couverture diagnostique par autopsie,
étant donné que les 2/3 des troncs artériels communs subissent une interruption médicale de
grossesse amenant a 1’autopsie.

De plus, comme observé dans une étude faite au Texas, |a proportion grandissante des
femmes obeses et &gées pourrait également jouer un réle important dans son incidence
éevée® La prise en compte actuellement de nouvelles variables (comme I’IMC des femmes
gestantes) dans notre recueil permettra a 1’avenir d’étudier son influence sur les cardiopathies.

L’origine de cette anomalie est souvent liée a une micro-délétion 22q11 dans 30 a 35%
des cardiopathies congénitales dans le cadre de la maladie de Di George. De I’autre coté, 22%
des cardiopathies non chromosomiques associées a un tronc artériel commun présentent une
micro-délétion 22q11.%° Dans notre étude 2002-2011, on retrouve 6 cas présentant un tronc
artériel commun associé a une micro-délétion 22g11 sur 31 micro-délétions 221l au total
(19.4%).
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o Défaut Septal Atrio-Ventriculaire

Enfin, le défaut septal atrio-ventriculaire est un autre poids pour I’ile. Son taux de
prévalence totale pour 2002-2011 est méme plus de deux fois plus important que celui
retrouve en Europe (0.34 pour 1 000 N contre 0.17 pour 1 000 N respectivement).

Comme pour 2002-2007, il représente avec la transposition des gros vaisseaux, les
anomalies non chromosomiques de type SlI les plus fréquentes (prévalence totale
superposable a celle de I’Europe : 0.32 pour 1 000 N).

Une telle prévalence est dépassée par seulement deux registres en Europe ; celui de la
Belgique (Hainaut) et du Danemark (Odense).” Et nous n’avons pas pu mettre en évidence de
lien entre le défaut septal atrio-ventriculaire et la présence d’un diabéte maternel, d’une
utilisation d’antitussifs, d’antécédents familiaux de cardiopathies congénitales ou d’exposition
paternelle a une radiation ionisante.

Comme pour 2002-2007, I’origine chromosomique prédomine pour plus de la moitié¢ de
tous les cas de défaut septal atrio-ventriculaire pour 2002-2011 également : 50 cas sur 89
(56%). Ainsi, 39 cas possedent une origine chromosomique, dont le syndrome de DOWN
pour 32 d’entre eux (82%), 1’anomalie chromosomique associée au défaut septal atrio-
ventriculaire la plus retrouvée dans |a littérature.'®

De plus, il est a noter que, d’apres la littérature, il existe une corrélation d’incidence tres
forte entre le défaut septal atrio-ventriculaire et la tétralogie de Fallot et ceci, surtout dans le
syndrome de Down, laissant penser a une base de développement embryologique commune
pour les deux anomalies. L’atteinte chromosomique de la Trisomie 21 entrainerait alors une
modification des cellules pro-génitrices du cceur et ceci avant d’entrer dans le tube
cardiaque.’® Toutefois, dans notre étude de 2002-2011, nous ne comptons que 6 cas de

tétralogie de Fallot associés a un syndrome de Down sur 40 cas au total (15%).

1.2.3. Facteurs d’influence sur la prévalence

1.2.3.1. Les progres technologiques en matiére de diagnostic anténatal

Comme nous ’avons déja fait remarquer, 1’avancée technologique a permis une
meilleure maitrise du diagnostic prénatal pouvant ainsi expliquer I’essor de la prévalence des

cardiopathies congénitales depuis ces derniéres années. %
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Cependant, un diagnostic anténatal réalisé tres précocement pendant la gestation (entre
la16™™ et 20°™ semaine d’aménorrhée), n’entraine pas d’influence sur les taux de prévalence
de fagon significative.

Dans notre étude, pour 320 cardiopathies congeénitales sur 1052 au total, toute origine
confondue, un diagnostic anténatal avait été fait avant la 22°™ semaine de gestation (soit 81%
du DAN en général). On peut donc dire que la plupart des DAN sont précoces, et qu’ils

n’entrainent pas de modification de la prévalence totale des cardiopathies congénitales.

1.2.3.2. Les clusters géographiques

L’article stipulait qu’aucun cluster géographique n’avait ét¢ mis en évidence pour
I’étude sur 6 ans. Nous n’avons, nous, pas ¢tudi¢ cette notion dans notre série.

Cependant, des études sont actuellement en cours méme si cela est toujours tres difficile
aétudier de fagon précise™®, parce qu’il existe une certaine homogénéité de la prévalence des

cardiopathies congénitales sur le territoire réunionnais.*™

1.2.3.3. L’hérédité liée au chromosome X

Les cardiopathies congénitales séveres et tres sévéres semblaient étre davantage
observées chez les nouveau-nés de sexe masculin (61 nouveau-nés masculins contre 50
nouveau-nés féminins pour les Sl et 130 contre 112 respectivement pour les SI1) mais les tests
étaient non significatifs.

Ceci pouvant étre la conséguence épurative d’un stress oxydatif important chez les
foetus de sexe masculin.'® En effet, d’apres la littérature, il semblerait qu’il existe des

. . L ST A At 15 106
cardiopathies congénitales impliquées dans I’hérédité récessive liée au chromosome X.

1.2.4. Cardiopathie moins fréquente sur I’ile : La coarctation de I’aorte

Nous observons, comme pour 2002-2007, que la coarctation de I’aorte était bien moins
fréquente sur I’ile de La Réunion, pour 2002-2011 également. Son taux de prévalence totale
est de 0.2 pour 1 000 N a La Réunion contre 0.37 pour 1 000 N en Europe. Elle représente 4 a
6% des cardiopathies congénitales et sa prévalence totale est de 0.4 pour 1 000 N aux Etats-

Unis (Atlanta).0"2%8
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Le diagnostic prénatal de la coarctation de 1’aorte reste encore difficile & réaliser, 1®
maisil sefait pour la plupart des cas ala naissance ou avant la fin de la premiére année de vie
au maximum. De ce fait, la sous-estimation du recueil de données devient presque nulle.

On sait d’aprés la littérature, et notamment d’aprés la premiére étude réalisée a ce sujet
en Australie sur une large cohorte de sujets, qu’il existe une association significative de la

coarctation de I’aorte et du Syndrome de Turner.*°

En effet, les résultats de 1’étude montrait
que 5.3% des sujets porteurs d’une coarctation de 1’aorte étaient atteints d’un Syndrome de
Turner. Cependant, de 2002 a 2011, sur les 29 cas de coarctation de I’aorte observés, 28 sont
d’origine non chromosomique et 1 est associé¢ a une diploidie du chromosome X, mais aucun
ne présente de Syndrome de Turner.

Enfin, la littérature nous prouve aussi que la coarctation de 1’aorte chez le feetus est le
plus souvent transmise par des parents dont la différence d'ége est assez marquée, avec des
péres significativement plus agés que les méres.™™ Pour notre étude, de 2002 & 2011, on note
une moyenne d’age de 34 ans chez les peres et de 29 ans chez les méres des nouveau-nés

porteurs d’une coarctation de I’aorte. Mais il ne faut néanmoins pas oublier que 1’age du pére

reste souvent inconnu dans le recueil de nos données (33.3%).

2. CARDIOPATHIES CHROMOSOMIQUES ET TRISOMIE 21

Dans [Darticle étudiant la période 2002-2007, le pourcentage des cardiopathies
congénitales d’origine chromosomique a I’ile de La Réunion (12,5%) se superposait a celui
retrouvé en Europe (12%) et la proportion liée au Syndrome de Down était par contre
inférieure sur I’ile (50%) que celle observée sur le continent (5 8%).5

Nous remargquons dans notre éude que ce rapport change. En effet, on observe plus de
cardiopathies congénitales associées a une origine chromosomique (14.6%) a La Réunion
pour 2008-2011 gue pour 2002-2007 face a un pourcentage pourtant stable en Europe (11%).
D’autre part, parmi ces cardiopathies chromosomiques, seulement 37% sont liées au
Syndrome de DOWN sur 1’ile pour 2002-2011 contre toujours 58% en Europe. Cependant ces
résultats ne sont pas significatifs.

Pour 2002-2011, la proportion du défaut septal atrio-ventriculaire liée a une origine
chromosomique est de 44% pour la Réunion et de 56% pour 1’Europe.

Par ailleurs, dans notre étude, pour les 37% des cardiopathies chromosomiques ayant
pour cause une Trisomie 21 a La Réunion, ’anomalie cardiaque congénitale retrouvée pour
plus de lamoitié des cas était e défaut septal atrio-ventriculaire (56%).
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D’autre part, 82% des nouveau-nés porteurs d’un défaut septal atrio-ventriculaire
d’origine chromosomique présentaient un Syndrome de DOWN. Ce taux a augmenté de 10%
par rapport 4 2002-2007 a La Réunion alors qu’il est resté stable en Europe (48%). %2

Suivaient ensuite I’anomalie septale ventriculaire (19%) puis la Tétralogie de Fallot
(10.5%). Ce qui revient a dire que 44% des anomalies septales ventriculaires et 66.7% des
Tétralogies de Fallot étaient associées au Syndrome de DOWN.

La baisse de la proportion de cardiopathies congénitales d’origine chromosomique liées
a un Syndrome de DOWN en 2002-2011 par rapport a 2002-2007 peut s’expliquer par la
présence, en proportion plus importante, d’autres anomalies chromosomiques associées aux
cardiopathies congénitaes, et qui ont été découvertes chez des feetus avant la 20°™ semaine
de gestation. Pour 2002-2011, il existait une Trisomie 18 dans 11% des cas, une Trisomie 13

pour 4.5% des cas, une Trisomie 22, Trisomie partielle du 5 et une Dé étion 9p22 pour 1.3 % .

3. IMPACT DU DIAGNOSTIC ANTENATAL

Le taux de diagnostic anténatal des malformations congénitales a plus que doublé (de 12
&32%) en France depuis ces 35 derniéres années. '

Cela étant principdement di aux progres du savoir médical, aux avancées
technologiques et a la sensibilisation envers la nécessit¢é de dépistage d’anomalies
congénitales viables mais associées a une morbi-mortalité importante et entrainant un gros
enjeu de santé publique.

A La Réunion, environ un tiers (37.5%) des cardiopathies congénitales ont bénéficié
d’un diagnostic prénatal pour la période 2002-2011, contre 36.5% pour 2002-2007 et 34.5%
pour 2008-2011. Cette différence n’est pas significative.

Le taux le plus bas de diagnostic anténatal était retrouvé pour les cardiopathies
congénitales les plus fréquentes mais les moins séveres : les cardiopathies congénitales non-
chromosomiques de type SIII avec I’association a un diagnostic anténatal pour 16% d’entre
elles dors que le méme taux était de 12.5% pour 2002-2007.

Et le taux le plus haut était retrouvé pour les cardiopathies les moins fréguentes mais les
plus severes: les cardiopathies congénitales chromosomiques de type Sl ont bénéficié d’un
diagnostic anténatal pour 91.7% d’entre elles alors que le méme taux était de 87.5% pour

2002-2007.
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De la méme fagon, pour 2002-2011, on remarque que 42,7% des cardiopathies
congénitales chromosomiques de type SliI et 81,8% des cardiopathies congénitales non
chromosomiques de type SI ont bénéficié¢ d’un diagnostic anténatal alors que ces taux étaient
de 57.1% et 84,9% respectivement pour 2002-2007. On voit que ces taux ne sont pas tres

différents et qu’ils se rapprochent le plus des registres Frangais également.113

4. RECOURS A L'INTERRUPTION MEDICALE DE GROSSESSE

D’apres la méme étude que citée pour le DAN, le taux d’interruption médicale de
grossesse a augmenté de la méme facon en France en terme de proportions depuis ces 35
derniéres années *° et on en conclut que, plus une anomalie congénitale est détectée chez un
feetus, plus une interruption médicale de grossesse est susceptible d’avoir lieu. Cependant,
cela n’a pas été remarqué au niveau des cardiopathies congénitales sur notre période de 10 ans
al’ile de La Réunion ou ce taux est resté stable entre 2002-2007 et 2008-2011.

Les cardiopathies congénitales sont moins facilement détectées que les anomalies du
tube neura par exemple, et ce sont davantage les cardiopathies chromosomiques qui
présentent un risque de subir une interruption médicale de grossesse, et ceci surtout lorsgue de
multiples anomalies sont présentes chez le méme feetus.™™*

La contribution du DAN entrainant une IMG des feetus porteurs de cardiopathies
congénitales, toute origine confondue, a La Réunion pour la période 2008-2011 est de 11.6%.
Ce taux était de 16.8% pour 2002-2007. Sur 2002-2011, ce taux est supérieur (14.4%) a celui

de I’Europe (7.8%), maisinférieur aceux retrouvés en France (entre 16 et 25%).

Bien gue les femmes et les familles a La Réunion puissent étre plus retissant a la
pratique d’une interruption médicale de grossesse a cause de croyances religieuses, la
différence retrouvée avec le taux européen peut étre d’abord expliquée, comme nous I’avons
déja vu, par une plus grande proportion de cardiopathies congénitales non-chromosomiques
séveres et trés séveres (SI/SII) sur I'1le (33%) qu’en Europe (26%). Ainsi, le taux
d’interruption médicale de grossesse a La Réunion des -cardiopathies SI/SII non-
chromosomiques était de 29.4% pour 2002-2011, supérieur a celui retrouvé en Europe (15%).
Ces taux sont superposables a ceux retrouvees en 2002-2007 (24.3 et 14% respectivement).
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Nous avons donc vu que le recours a I’IMG dépend soit de la sévérité de la cardiopathie
congénitale, de son caractere syndromique ou non, ou les deux, et du caractere associé a

d’autres anomalies.

Dans notre étude, le taux d’IMG aprés qu’un DAN ait été établi pour les cardiopathies
congénitales trés séveéres SI, était presque équivalent, que la cardiopathie soit d’origine
chromosomique (55%) ou non (52%).

Pour les cardiopathies congénitales de type SII, I’article, a la fin du paragraphe
Discussion, concluait sur la période 2002-2007, de la méme fagon que pour les cardiopathies
congénitales de type SllI, que nous dlons voir juste aprés, alors que pour 2002-2011, nous
remarquons qu’elles suivent plutdt la tendance des cardiopathies congénitales de type SI, a
savoir, le recours a une IMG pour 23% des cas quand une anomalie chromosomique était
associée et 25% quand il n’y avait pas d’anomalie chromosomique associée.

Par contre, cette différence éait élargie pour les cardiopathies congénitales de type Sll|
pour lesguelles ces taux étaient de 28% lorsqu’une anomalie chromosomique était associée et
de 3% lorsqu’elles étaient non-chromosomiques ; la décision de recours a une IMG tenait

alors compte d’autres anomalies éventuelles associées.

5. APPORTS ET PERSPECTIVES

Ce travail fournit de précieuses indications sur les types de malformations cardiagues
congénitales dans un milieu tropical protégé des principaux polluants aériens.

Sur une ile située a 12h de vol d’un centre de chirurgie cardiaque francais, le taux de
recours au diagnostic prénatal et a l'interruption médicale de grossesse proches de ceux des
normes européennes peut étre lié aux difficultés de transférer les enfants aun tel centre situé a
9 335 kilométres.

Ainsi, comme I’article, notre éude apporte son soutien a promouvoir un centre de
cardiologie pédiatrique a La Réunion qui pourrait béenéficier al'ensemble de la population de
la région de I'océan Indien, ou a promouvoir les collaborations avec I'Afrique du Sud, ce qui

pourrait étre plus rentable et aussi intéressant a des fins de collaboration internationale.
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CONCLUSION

Entre 2002 et 2011, la charge des cardiopathies congénitales a 1I’Ile de La Réunion,
représentait 7.2 pour 1 000 de toutes les naissances et 5.9 pour 1 000 des naissances vivantes.
Sur 862 feetus nés vivants porteurs d’une cardiopathie congénitale 68.7% ¢étaient des
anomalies cardiaques non séveres SllI, nécessitant une simple surveillance médicale et

échographique durant la petite enfance et I’enfance.

Comme pour 2002-2007, la coarctation de I’aorte était moins fréquente qu’en Europe
pour 2008-2011 et les prévalences du ventricule unique, de I’anomalie d’Ebstein, du tronc
artériel commun et du défaut septal atrio-ventriculaire sur 1’ile étaient largement supérieures a
celles de I’Europe pour 2008-2011, et elles étaient méme supérieures que celles retrouvées a
La Réunion en 2002-2007. Cependant, nous n’avons pas mis en évidence d’¢éléments
familiaux ou environnementaux pouvant expliquer cette proportion élevée de cardiopathies

Séveres.

En ce qui concerne les cardiopathies non sévéres, leur prévalence était toujours
prédominante sur 1’fle mais restait inférieure par rapport a I’Europe. Cependant, elle devenait
plus importante en 2008-2011, laissant a supposer que les biais de recueil soupconnés lors de

I’é¢tude 2002-2007 ont pu s’amender ces derniéres années.

Sur dix ans, le diagnostic anténatal des cardiopathies congénitales trés séveres ou
d’origine chromosomique n’influengait pas sur le recours a D’interruption médicale de
grossesse pour ces cardiopathies a La Réunion et leur taux conservaient des valeurs proches a
celles retrouvées en Europe, alors méme que leur éoignement géographique représentait la

distance la plus courte a parcourir pour une prise en charge chirurgicale cardiague.
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ANNEXES

Annexe 1 : International Classification of Diseases, Version-10
Source : OMS : http://apps.who.int/classifications/icd10/

. | Certaines maladiesinfectieuses et parasitaires

. Il Néoplasmes

. 11 Maladies du sang et des organes hématopoiétiques et certains désordres impliquant le mécanisme
immunitaire

. IV Maladies endocriniennes, nutritionnelles et métaboliques

. V  Désordres mentaux et du comportement

. VI Maladies du systéme nerveux

. VII Maladies de I’ceil et de I’appendice

. VIII Maladies de ’oreille et du processus mastoide

. IX Maladies du systéme circulatoire

. X Maladies du systéme respiratoire

. X1 Maladies du systéeme digestif

. X1l Maladies de la peau et des tissus sous-cutanés

. X111 Maladies du systéme muscul o-squel ettique et du tissu conjonctif
. X1V Maladies du systéme génito-urniaire

. XV Grossesse, naissance et puerperium

. XVI Certaines conditions originaires de la période périnatale

. XVI1I Malformations congenital es mal formations, déformations et anomalies chromosomiques
. XVIII Symptdmes, signes et anomalies cliniques et biologiques non classés ailleurs

. X1X Blessure, empoisonnement et certaines autres conséquences de causes externes

. XX Causes externes de morbidité et mortalité

. XXI Facteurs influengant 1’état de santé et contact avec les services de santé

. XXII Codes pour des objectifs précis

Annexe 2 : Classification des malformations congénitales, 17°™® rang de la

classification ICD-10
Source : OMS : http://www.who.int/classifications/icd/en/

. QO00-Q07 Malformations congénitales du systéme nerveux

. Q10-Q18 Malformations congénitales de 1’ceil, de 1’oreille, du visage et du cou
. Q20-Q28 Malformations congénitales du systeme circulatoire

. Q30-Q34 Malformations Congénitales du systéme respiratoire

. Q35-Q37 Fente labiale et Fente palatine

. Q38-Q45 Autres malformations congénitales du systéme digestif

. Q50-Q56 Malformations congénital es des organes génitaux

. Q60-Q64 Malformations congénitales du systeme urinaire

. Q65-Q79 Malformations congénitales et déformations du systeme muscul o-squel ettique
. Q80-Q89 Autres malformations congénitales

. Q90-Q99 Anomalies chromosomiques non classées ailleurs
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Annexe 3 : Chiffres 2011 des sept registres francais
Source : Institut de Veille Sanitaire, Dossiers thématiques, Malformations congénitales et anomalies

chromosomiques

Estimation nationale du nombre annuel de nouveau-nés et de foetus porteurs de malformation(s)

(extrapolation des données de sept registres* de malformations congénitales, 2011)

Nouveau-nés vivants + morts nés + IMG

Nouveau-nés (nés vivants)

Fréquence' Nombre®  [Prévalence totale®

Fréquence'

Nombre?

Prévalence®

1 pour 30 27 300 3,3%

1 pour 41

20 000

24 %

*Alsace, Antilles, Auvergne, Bretagne, Paris, Réunion, Rhéne-Alpes.

! Fréquence : 1 cas pour n naissances ; 2 Arrondi & la centaine ; ® Prévalence totale : nombre de nouveau-nés ou foetus porteurs de
malformation(s) / nombre de naissances vivantes ; * Prévalence : nombre de nouveau-nés vivants porteurs de malformation(s) / nombre

de naissances vivantes.

Annexe 4 :Classifiation des Cardiopathies congénitales selon EUROCAT
Source : Article d’Origine, Congenital heart defects in La Réunion Island: a 6-year survey within a

EUROCAT-affiliated congenital anomalies registry.

Classification des cardiopathies congénitales en fonction de la ICD-10.

ICD10 Sévérité/Sous-type Sl (trés sévére)
Q20.4 Ventricule Unique
Q22.4 Atrésie ou sténose de la Tricuspide
Q225 Anomalie d’Ebstein
Q22.6 Hypoplasie du ventricule droit
Q23.4 Hypoplasie du ventricule gauche
Sll (sévere)
Q20.0 Tronc artériel commun
Q20.1 VDDI
Q20.2 VGDI
Q20.3 Transposition des gros vaisseaux
Q20.5 Connection atrio-ventriculaire discordante
Q20.6 Isomérisme d’lvemark
Q21.2 Défaut septal atrio-ventriculaire
Q21.3 Tétralogie de Fallot
Q21.4 Fenétre aorto-pulmonaire
Q22.0 Atrésie de la valve pulmonaire
Q23.0 Atrésie ou sténose de la valve aortique
Q20.8 Autres connections cardiaques anormales
Q24.2 Cor triatriatum
Q24.4 Sténose de la valve sous-artique
Q24.5 Malformation des artéres coronaires
Q25.1 Coarctation de 'aorte
Q25.2 Interruption de I'arche aortique
Q25.3 Sténose de la valve sus-aortique
Q26.2 Anomalies pulmonaires totales du retour veineux
Q26.3 Anomalies pulmonaires partielles du retour veineux
Slil (non-sévére)
Q21.0 Anomalie septale ventriculaire
Q21.1 Anomalie septale atriale
Q22.1 Sténose de la valve pulmonaire
SIV_(sévérité inconnue, inexpliquée)
Q22.2 Régurgitation congénitale de la valve pulmonaire
Q22.3 Autre régurgitation de la valve pulmonaire
Q22.8 Autres malformations congénitales de la valve tricuspide
Q22.9 Malformations congénitales de la valve tricuspide sans précision
Q23.1 Régurgitation congénitale de la valve aortique
Q23.2 Atrésie ou sténose de la valve mitrale
Q23.3 Dysplasie de la valve mitrale
Q24.8 Malformations congénitales cardiaques
Q25.4 Autres malformations aortiques
Q25.7 Autres malformations de I'artére pulmonaire
Q25.8 Autres malformations des gros vaisseaux

EUROCAT = European Registration of Congenital Anomalies and Twins.
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Annexe 5 : Anatomie des cardiopathies congénitales

Superior vena cava HKorta

Main pulmonary artery

Y Left pulmonary artery
Right pulmonary arfery < 74
Left pulmonary veins
f > Pulmonary valve
Right pulmonary veins _< =/ H i P Left afrium

7 &\ d Mitral valve

Aortic valve ¢ V4
Right lrum Ditecionof lood flow
Tricuspid valve Septum
Inferior vena cova Left ventricle

Right ventricle

Figure5 : Le ceeur normal
Source : Harvard Medical School, Teaching Hospital

Valve pulmonaire .- Vaive aortique

Valve tricuspide Valve mitrale

Figure 7 : Lesvalves cardiaques
Source : santeweb.ch

Figure 9 : Ventricule Unique
Source : University of Kansas

Aorte

Artére
Oreillette pulmonaire
droite
Oreillette
gauche
Ventricule Ventricule
droit gauche

Figure 6 : Les Cavités Cardiagues

Source : Ceeur artificiel €t prothéses bioniques

Aorte Art. pulmonaire

Veines / ~ -~ Veines

caves '\ pulmonaires

Corps Pourmens

Ventricule gauche
Ventricule droit

Figure 8 : Circulation Sanguine.

Bleu : sang oxygéné. Rouge : sang non oxygéné

Source : santeweb.ch

/mm

HETL

ii

Right atium -

Ventricular

Absent tiousged vave Right weaticle setal Gefect

Figure 10 : Atrésie Tricuspidienn
Source : Mayo Clinic
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Ebstein’s ancmaly

LA=Left Atrium
LV=Left Ventricle

Displaced tricuspid valve PA=Pulmonary Artery

allows bleod back into sy by

right atrium RV=Right Ventricle
Figure 11 : Anomalie d'Ebstein Figure 12 : Hypoplasie du ceeur droit
Source: A.D.AM, www.articles-lib.com Source : Heartbabyhome.com

Figure 13 : Hypoplasie du coeur gauche Figure 14 : Tronc Artériel Commun
Source: Mayo Clinic Source : Mayo Clinic

Figure 15 : Transposition des gros vaisseaux Figure 16 : Défaut septal atrio-ventriculaire
Source : Mayo Clinic Source Mayo Clinic
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Fig 17 : Tétralogie de Fallot
Source : Mayo Clinic

Aortic
stenosis

Fig 19: Atrésie de la valve pulmonaire

Source: Mayo Clinic
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: 18 : Coarctation de |'aorte

Source : Mayo Clinic

Right
ventricle

Fig 21 : Anomalie septale ventriculaire

Source : Mayo Clinic

Figure 23 : Sténose de la valve pulmonaire

Source : Mayo Clinic
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ARTICLE TRADUIT

Les malformations congénitales surviennent chez environ 2-3 % des
naissances globales parmi lesquelles les maformations cardiagues
sont le type le plus fréquent. Les taux de prévalence des
cardiopathies congénitales sont tres variables, alant de 4 & 17 pour
1000 du total des naissances ; toutefois, les taux de base sont
habituellement considérés entre 6 et 8 pour 1000 naissances. Les
malformations cardiagues congénitales sont souvent associées a une
anomalie chromosomique, tel que le syndrome de Down, ou a des
syndromes génétiques, tels que la micro-déétion 22q11, ou non-
génétiques tels que ceux résultant d’agents tératogénes. Les
cardiopathies congénitales peuvent également étre associées a des
malformations congénitales extracardiagues, qui pour la plupart sont
non chromosomiques, bien qu'il n'y ait pas de description dans la
littérature, de causes définies pour ces troubles héréditaires.

Les cardiopathies congénitales sont impliquées dans 6 % de la
mortalité périnatale et sont responsables de 12-22 % des déces
infantiles ; représentant environ la moitié de la charge de la mortalité
infantile due a des malformations congénitales. Elles sont auss une
cause d’interruption médicale de grossesse pour anomalie feetale.
Dans cette optique, les malformations cardiagues congénitales
représentent un probléme de santé publique avec un lourd fardeau
économique en raison du co(t de la formation initiale a la chirurgie,
pour les plus séveres, mais auss en raison des conséquences sur la
vie humaine. Il est donc important de mieux en comprendre
I'épidémiologie et la présentation clinique afin de mieux prévenir les
complications.

Dans le monde entier, le diagnostic prénatal des cardiopathies
congénitales est variable et sensible a la répétition prénatale
d’échographies  obstétricales. Ainsi, 56% des cardiopathies
congénitales associées a d'autres malformations bénéficiaient d’un
diagnostic prénata dans les pays développés ou trois échographies
prénatales sont pratiquées, contre seulement 46 % quand une seule
échographie unique éait obligatoire. Cette différence peut également
dépendre du type de la cardiopathie. En effet, la moaitié des
cardiopathies congénitales sévéres telle que I’hypoplasie du cceur
gauche ou le ventricule unique, pour lequel lataille du ventricule est
diminué sont diagnostiqués in utero, mais seulement 5% des
communications inter ventriculaires non sévéres isolées. De fagon
générale, en Europe, 19-48 % de toutes |es malformations cardiaques
congénitales bénéficiaient d'un diagnostic prénatal.

L'objectif de cette étude rétrospective d’apres la base de registre, était
de décrire les types de cardiopathies congénitales sur I'lle de La
Réunion afin d’en préciser les prévalences, les caractéristiques
cliniques, l'utilité du diagnostic anténatal et les interruptions
médicales de grossesse en découlant en rapport avec les normes
EUROCAT.

METHODES
Lieu d’étude et acteurs

La Réunion est un département d'outre-mer francais, située sur une
fle volcanique de 2511 kilometres carrés, appartenant a l'archipel des
Mascareignes dans le sud - ouest de l'océan Indien. Elle est
caractérisée par une agriculture de la canne a sucre éastique, un
pauvre développement industriel, et une économie basée sur les
Sservices.

Lapopulation de La Réunion a éé formée au cours des cing derniers
siecles, comprenant principalement des indigénes immigrants en
provenance d'Europe, de Madagascar, de 1'Inde, de I’ Afrique de I'Est
et de Chine. C’est un ‘melting pot” multi- ethnique et multiculturel
de 817 000 habitants, avec environ 14 500 naissances par an. Le
mélange génétique est important. Toutefois, la persistance de
I’endogamie et de la consanguinité dans certaines communautés ou
de petits isolats géographiques ont conduit & une augmentation des
taux de désordres autosomiques récessifs.

Le registre des maformations congénitales de I'fle de La Réunion a
été mis en ceuvre des 2002. 11 recueille les informations concernant
toutes les malformations congénitales diagnostiquées sur I'le,
comprenant les naissances vivantes, les morts feetales, les morts nés
et les interruptions de grossesse, quel que soit le terme, pour la
surveillance épidémiologique et la recherche. Il est lié a
I'Association " Naitre Aujourd'hui ", qui est un membre a part entiere
d’EUROCAT (European Registration of Congenital Anomalies and
Twins) et a quatre autres registres régionaux francais. EUROCAT
rassemble les données de 42 registres de malformations congénitales

européennes basés dans 20 pays européens et observe plus de 1,5
millions de naissances par an.

Recueil de données et classification

La notification des cas provient des hdpitaux publics et privés.
L’évaluation est faite par les pédiatres et le personnel du registre
suivant des tableaux standardisés. Les sources comprennent les
services de maternité, de pédiatrie, des départements de diagnostic
prénatal, d’anatomopathologie, de génétique médicale, et les unités
de cardiologie, ainsi que les départements d'information médicale des
hopitaux. Les cas diagnostiqués avant la naissance, a la naissance ou
durant la premiére année de vie, éaient inclus. Tous les nourrissons
avec une cardiopathie congénitale sont suivis, mais 1’évaluation peut
étre incompléte si la malformation n'a pas été diagnostiquée avant la
nai ssance ou pendant le s§our al'hopital.

La mort feetale précoce est enregistrée a partir de 16 semaines de
gestation, limite inférieure, et lamortinatalité est définie a partir dela
20e semaine. L'interruption de grossesse a éé introduite a La
Réunion depuis 1975 et enregistrée a partir de 2002. Des autopsies
ont été pratiquées pour les morts feetales, mort-nés et interruption de
grossesse inexpliqués.

Les facteurs d'intérét comprenaient I’occupation de la mére et du
pere, le recours a la procréation assistée, la maladie avant et pendant
la grossesse, et |a prise de drogue et de tératogenes tout au long de la
grossesse.

Les maformations cardiagues congénitales ont été définies en
fonction de la classification ICD-10 (International Classification of
diseases) et é&aent consdérée comme étant soit d'origine
chromasomique (micro- délétions exclues), soit non- chromosomique
(micro-délétions, syndromes d'origine non- chromosomique ou liés
aux drogues ou a des gpports tératogénes ou inexpliqués), comme
celasefait dans e consortiumEUROCAT.

La persistance du canal artériel a été exclue. La sévérité des
cardiopathies congénitales était classée en trois catégories selon la
définition EUROCAT comme montré dans le tableau 1 : Sl (tres
sévére), SlI (sévere sans cardiopathies congénitales Sl ajoutées), et
Sl (non graves sans cardiopathies congénitales Sl ou Sl gjoutées).
D’autres cardiopathies congénitales de gravité indéterminée étaient
classées comme SIV (non classées) a l'exception de la persistance du
canal artériel, qui a été exclu.

Chague cas de cardiopathie congénitale a été pris en compte une fois
pour chaque taux de prévalence donné, c’est-dire que la prévalence
était basée sur les cas, pas sur les anomalies. Les taux de prévalence,
exprimés pour 1000 nai ssances ont été cal culés comme suiit:

Taux de prévalence des naissances vivantes = (nombre de cas nés
vivants) / (naissances totales vivantes et mort-nés).

Taux de prévalence totale = (nombre de naissances vivantes +
nombre de déceés foetaux + nombre d’interruption de grossesse) /
(nai ssances totales vivantes et mort-nés)

L'analyse statistique

Les proportions ont éé comparées a I'aide du test du Chi2 ou test
exact de Ficher, le cas échéant. Nous avons utilisé le test du Chi2
pour analyser les tendances linéaire afin de comparer les proportions
sdon la gravité de la cardiopathie congénitale. Les taux de
prévalence a La Réunion ont é&é comparés avec ceux trouvés en
Europe, gprés exclusion des cas originaires de I’ile en utilisant les
tables de prévalences Eurocat (www.eurocat-network.eu). En raison
du fait que I'lle de La Réunion est principalement de descendance
africaine et asiatique, |'analyse comparative avec les pays africains et
les normes asiatiques a également été fournie pour I'ensemble pour la
prévalence en général d’apres des références littéraires. Les rapports
de cbtes et les intervalles de confiance a 95 % ont été calculés en
prenant comme référence les taux de prévalence européens. Une
valeur de la p-value inférieure a 0,05 était considérée comme
statistiquement  significative. Les analyses statistiques ont été
réalisées en utilisant les logiciels Stata Software (versionll;
StataCorp. 2009, Texas, Etats-Unisd' Amérique).

Déclaration éthique

Pour I'utilisation des données, un consentement oral a été obtenu de
chaque parent ou un parent de premier degré, puisque 1’enquéte a été
menée en vertu de la procédure de soins standards, conformément a
la loi francaise sur la recherche biomédicale (art. 88 - Il, la loi n°
2004-806, Journal Officiel, 08/11/2004).
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RESULTATS

La prévalence des cardiopathies congénitales entre le ler Janvier
2002 et le 31 Décembre 2007 représentait 26,73%o (intervalle de a
95% : de 26,56 a 29,90%0) de toutes les naissances a l'ile de La
Réunion comprenant 2353 cas sur 88 025 naissances, vivantes et
mort-nés, dont 512 ont éé diagnostiqués comme des cas de
cardiopathies congénitales (taux de prévalence totae des
cardiopathies congénitales : 5,82 %o : 5,78 a 5,85 %o). Les
cardiopathies congénitales sont les anomalies les plus fréquentes,
représentant 21,8 % de I'ensemble des malformations congénitales.
Sur les 512 cas de cardiopathies congénitales, 424 étaient des
naissances vivantes (taux de prévalence des naissances vivantes :
4,80%o, intervalle de confiance a 95% : 4,78 a 4,83 %o), cinq morts
feetales in utéro précoces, 13 enfants mort-nés et 70 interruptions de
grossesse.

Classification des cardiopathies congénitales

Sur les 512 cas de cardiopathies congénitales, 64 (12,5%) cas ont é&é
associés a une origine chromosomique et 448 (87,5 %) a une origine
non - chromosomique. Parmi les 448 cas de cardiopathies
congénitales non chromosomiques, 37 ont été associées a des
anomalies extra- cardiagues supplémentaires. Parmi celles-ci, 11 ont
été associées a une micro-délétion, cinq attribué a divers apports
tératogenes, autrement dit, I'alcool, le valproate, deux cas chacun, et
I’isotrétinoine, un cas ; cinq & une séquence amniotique, quatre au
syndrome de VATER / VACTERL, deux a un syndrome de
régression caudale, dont deux avec un nanisme non typé, un avec une
séquence Potter, et sept inexpliquées.

Le tableau 2 classe toutes les cardiopathies congénitales dans I'ordre
décroissant de leur prévalence et montre la contribution du diagnostic
prénatal et de I'interruption médicale de grossesse, pour chacun des
trois groupes de gravité.

Le type de -cardiopathies congénitales le plus fréquent,
indépendamment de son origine chromosomique ou non
chromosomique était le type non sévére SliI avec 261 cas (51,0 %),
dont le soustype prédominant était I’anomalie du septum
ventriculaire. Pour I’ensemble, les cardiopathies congénitales SIII
étaient moins fréquentes a La Réunion que dans le reste de I'Europe
(2,97%0 contre 8,81%o, OR : 0.58, intervalle de confiance a 95% :
0,51-0,66).

Les cardiopathies congénitales trés sévéres Sl représentaient 12 % de
toutes les cardiopathies congeénitales, dont la plus répandue était
I’hypoplasie du cceur gauche. Le ventricule unique et L’anomalie
d’Ebstein étaient plus observés sur l'ile (OR : 3,70 et 2,53,
respectivement) qu'en Europe. Les cardiopathies congénitales SlI
représentaient 33% de toutes les cardiopathies congénitales, avec le
défaut septal atrio-ventriculaire comme étant le plus répandu. Les
autres cardiopathies congénitales Sl les plus communes étaient la
transposition des gros vaisseaux, la tétralogie de Fallot, le tronc
artériel commun, et la coarctation de I’aorte. Le tronc artériel
commun éait plus fréquent (OR : 2,91) et la coarctation de I'aorte
moins fréguente (OR : 0,58) qu'en Europe.

En tout, 21 (4,1%) cardiopathies congénitales éaient de gravité
inconnue et non classées. La répartition des 448 cardiopathies
congénitales d'origine non-chromosomique, dont 11 étaient liées a
une micro- délétion, est montrée dans le tableau 3. Dans I'ensemble,
la gravité des cardiopathies congénitales différaient en fonction de
leur association a une anomalie chromosomique. Les cardiopathies
congénitales sévéres SII étaient plus fréquentes lorsqu’elles étaient
associées associés a une anomalie chromosomique (64,1 % contre
28,6% de cardiopathies congénitales non chromosomiques, test du
Chi2:534.7, 2 degrés de liberté, p <0,001).

Les cardiopathies congénitales Sl1 représentaient 55 % de toutes les
cardiopathies congénitales d'origine non — chromosomique, le sous-
type prédominant étant 1’anomalie septale ventriculaire-47,3% de
toutes les cardiopathies congénitales et e défaut septal atrial, 17,6%.
Les cardiopathies congénitales SI comptaient pour 12 %, I'hypoplasie
du cceur gauche étant la plus répandue (4,9 %). Les cardiopathies
congénitales SlI représentaient 29 % de toutes les cardiopathies
congénitales non-chromosomiques, avec le défaut sepatl atrio-
ventriculaire et la transposition des gros vaisseaux étant les sous-
types les plus fréquents (6,5 %). Les autres cardiopathies
congénitales SlIl communes éaient la tétralogie de Fallot et la
coarctation de l'aorte (3,8%, respectivement) et le tronc artériel
commun (3,4%).Les cardiopathies congénitales sévéres (Sl / SlI) - 40

% des cardiopathies congénitales non - chromosomiques contre 28%
en Europe — avaient une prévalence totale de 2,06%o (intervalle de
confiance a 95% : 2.5 a 2.7 %o). Parmi celles-ci, les cardiopathies
congénitales dépassant nettement les normes européennes éaient le
ventricule unique (OR : 3.05), I’anomalie Ebstein (OR : 2.69), le
tronc artériel commun (OR : 2,27), et le défaut septa atrio-
ventriculaire (OR : 2,14). A l'inverse, la prévalence de la coarctation
de I'aorte tendait a étre plus faible (OR : 0,65, p=0.09).

Sur les 11 cas de micro-délétion 22911, 8 ont éé associés a une
cardiopathie congénitale SlI, deux avec une SlII et un avec une Sl.
La cardiopathie congénitale la plus fréquente était le tronc artériel
commun avec quatre cas - 36 % des cardiopathies congénitales
associées a une micro- délétion 22ql11, suivi par la tétralogie de
Fallot (deux cas).

Sur les 64 cardiopathies congénitales d’origine chromosomique, 32
(50 %) étaient la conséquence d'un syndrome de Down, dont aucun
n'était lié aune Sl, 24 (75 %) aune SlI, et 8 (25 %) aune SlII. La
cardiopathie congénitale la plus fréquente reliée au syndrome de
Down était le défaut septal atrio-ventriculaire (65,6 %). Aucun cas de
coarctation de 'aorte n’a été associé a un syndrome de Turner.

Facteur associés aux car diopathies congénitales

Dans I'ensemble, le sex-ratio des feetus porteur d’une cardiopathie
congénitale était en faveur du genre masculin (52 % contre 48 %
pour le genre féminin). De plus, la gravité de la cardiopathie
congénitale était supérieure chez les males (proportion masculine : S
1 64 %, SIL : 57 %, et SIII : 48 %, test du Chi2 pour I’analyse des
tendances pour les proportions : 9.2, 2 degrés de la liberté, p=0.01).
Cette tendance a persisté pour les cardiopathies congénitales non-
chromosomiques.

Pour les cardiopathies congénitales non chromosomiques, I'age
moyen des méres était de 28,0 ans (intervalle de confiance a 95% :
de 27,4 a 28,7 ans) et la moyenne d’age des géniteurs était 32,2
années (intervalle de confiance a 95% : 31,2 a 33,1 ans).La
profession de la méere ou des péres, le recours a la reproduction
assistée, et la prise de drogues ou de tératogénes au cours de la
grossesse ne pouvaient étre liées a cardiopathies congénitales en
raison de données incompl etes.

La survie et l'impact sur la mortalité périnatale des
car diopathies congénitales.

Parmi les 382 naissances vivantes associées a des cardiopathies
congénitales non chromosomiques, 97 % étaient encore en vie apres
jour 6, lasurvie étant liée ala sévérité de la cardiopathie congénitale
1 81% en S, 97 % dans le Sl1, et 99 % dans S| (test du Chi2 pour
I’analyse des tendances entre proportions : 20.6, 2 degrés de liberté,
p 0,001). Les cardiopathies congénitales représentaient 1 % de la
mortinatalité et 3 % des décés périnatals.

La contribution du diagnostic prénatal et I'interruption médicale
des gr ossesses

Le diagnostic des cardiopathies congénitales a été fait pour 37 % in
utero - 33,3 % quand les cardiopathies congénitales chromosomiques
étaient exclues. Environ 70% des diagnostics prénatals ont été
effectués a partir de 22 semaines de gestation. Pour les cardiopathies
congénitales d’origine non-chromosomique, le taux de diagnostic
prénatal augmentait avec la sévérité des cardiopathies congénitales :
85 % pour les Sl, 48 % pour les S, et 13% pour les Sl (test du
Chi2 pour I’analyse des tendances entre proportions : 126,5, 2 degrés
de liberté, p=0,001). Lorsque les cardiopathies congénitales étaient
d’origine chromosomique, ces taux étaient de 88 %, 54 %, et 57 %,
respectivement.

Le taux d’interruption médicale de grossesse - 13,7% pour toutes les
cardiopathies congénitales - était liée a la gravité cardiopathies
congeénitales : 48% des cardiopathies congénitales SI ont subi une
interruption de grossesse, 18 % pour les SI1, mais seulement 2% pour
les S, dont six cas étaient des cardiopathies congénitales multiples
(test du Chi2 pour I'analyse des tendances entre proportions : 88,9, 2
degrés de liberté, p=0,001). Ceux-ci devenaient 56 %, 37%, et 15 %
si les cardiopathies congénitales éaient diagnostiquées avant la
naissance. Pour les cardiopathies congénitales non chromosomiques,
le taux dinterruption médicale de grossesse était de 12 %. Apres
qu’un diagnostic anténatal ait été établi pour les cardiopathies non-
chromosomiques, nous avons observé la méme tendance: 56% pour
les Sl, 31 % pour les SlI, et 13% pour les Sl (test du Chi2 pour
I’analyse des tendances entre proportions : 15,4, 1 degrés de liberté,
p=0,001).
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DISCUSSION

Nous rapportons ici la prévalence totale des cardiopathies
congénitales au cours de la période 2002-200, de 5,8%o, avec
certaines variations annuelles variant entre 5,2%o en 2004 et 6,8%0 en
2006. Cette charge est beaucoup plus faible que celle habituellement
retrouvée en Europe, ou leur prévalence moyenne est de 8,0%o
(intervalle de confiance a 95% : 7.9 a 8.1%o). Elle est également bien
inférieure a celle observée lors d’un dépistage échographique
communautaire en Chine (18,7%). D’apres nos connaissances, elle
serait plus proche de celle retrouvée en Inde ou en Afrique, ou le
manque de registres nationaux et d’enquétes en population entrave a
une telle comparaison, alors qu'il existe une proportion résiduelle de
naissances et de déces néonataux et infantiles a domicile résiduelle
de la maison encourageant plus d’études sur les populations a risque
ou scolarisées. La différence peut d’abord étre due a une sous-
évaluation et/ou a une sous-déclaration de cardiopathies congénitales
non chromosomiques asymptomatique SI11/SIV : nouveau-nés pour
lesquels le diagnostic de cette anomalie cardiaque congénitale non
sévére n'a pas été fait avant la naissance ou lors de I'examen du
premier jour, ou qui n'ont pas eu besoin d’étre hospitalisés, pourrait
donc avoir échappé a la surveillance, comme suspecté pour les
anomalies septales ventriculaire et atriale et la sténose de la valve
pulmonaire. De plus, nous n'avons pas inclus la persistance du canal
artériel, qui s’aveérent étre responsables d’une charge importante de
cardiopathies congénitales dans certaines études. La Réunion est
beaucoup moins exposée aux polluants atmosphériques (monoxyde
de carbone, ozone, matiére particulaire inférieure a 10 micrometres),
facteurs de risque de certaines cardiopathies congénitales, reconnus
au cours des derniéres années, et conséquence d’un développement
industriel pauvre et du nettoyage de I'air régulier par le sel de mer et
des vents alizés (Observatoire Réunionnais de I'Air : http / /
www.atmo - reunion.net). En effet, le dioxyde de soufre, seul
polluant parfois mesuré en exces sur I7le, souvent lors de pics
d’activité volcanique intense, a produit des résultats contradictoires
concernant la relation entre I'exposition précoce au cours de la
grossesse et |' augmentation des cardiopathies congénitales : il éait
ains associé a des taux plus élevés de défauts septaux atrio-
ventriculaires au Texas, mais auss a des taux de prévalence faibles
de persistance du canal artériel et des cardiopathies congénitales au
Royaume-Uni. Aussi, le tabagisme pendant la grossesse, un autre
contributeur de stress oxydatif pour I’embryon, peut étre
exceptionnellement faible & La Réunion (11,5%) par rapport aux
normes occidentales (jusqu'a 20%). L'exposition prénatale a un
environnement toxique, tels que les principaux polluants
atmosphériques ou le tabac, est bien connu pour modifier I'équilibre
des facteurs désactivant la transcription des génes, et provoguer une
large gamme de dysfonctionnements génétiques qui sont exprimés au
début de la vie feetale ou méme plus tard dans l'enfance. Leur
prévention par un " nettoyage " environnemental pourrait donc
abaisser la fréguence de cardiopathies congénitales sur une base
régionale. Cette faible prévalence de cardiopathies congénitales a La
Réunion est encore plus surprenante que la reproduction de la
population sur |'fle combine plusieurs autres conditions qui devraient
favoriser la survenue des cardiopathies congénitales telles que par
exemple un taux élevé de meéres (et péres) agés de plus de 40 ans (4
%), la consanguinité,la proportion croissante de I'obésité (11,7 %), et
le diabéte gestationnel (7,5% ), par extension, une sous-estimation de
la hausse du diabéte pré- gestationnel, comme déa montré chez les
grandes multipares. La faible charge de cardiopathies congénitales
parmi les naissances vivantes n’est pas contrebalancée par des taux
plus éevés de la mortinatalité et de l'interruption médicale de
grossesse. Un fait intéressant, est celui que le taux de prévalence
totale des cardiopathies congénitales non-chromosomiques séveres
(SI/SIl) dans notre population (2,06%) se superpose a celle
rencontrée en Europe (2,03%), tandis que la proportion de SI / Sl est
supérieure (40 % contre 28%), ce qui conduit a considérer les
cardiopathies congénitales non chromosomiques Sl (48,2% de
toutes les cardiopathies congénitales) comme la clé pour expliquer la
faible prévalence globale sur I'fle. Cependant, dans notre éude
rétrospective, nous n'avons pas pu déchiffrer la proportion de
cardiopathies congénitales non- chromosomique SlII diagnostiquées
aprés la premicre semaine de vie, et ainsi la contribution d’une une
sous-évaluation, et les facteurs de risque et les facteurs protecteurs
des cardiopathies congénitales a La Réunion nécessitent une étude

plus approfondie. Compte tenu des cardiopathies congénitales non-
chromosomiques dépassant |es normes européennes, on constate que
la prévalence du ventricule unique (0,16%o) & La Réunion est trois
fois supérieure a celle observée en moyenne en Europe (0,05%o), et
deux fois celle des autres registres frangais (0,08%o a Paris, 0,09%o en
Auvergne et en Alsace). Cependant, La Réunion est dépassée par
Malte (0,21%o0) qui se situe au sommet des registres européens. Nous
n’avons pas pu déterminer si ce taux pouvait étre lié a la
consanguinité ou au diabéte de type 1, comme en témoigne la
littérature. De la méme maniére, 1’anomalie d’Ebstein (0,11%o)
dépasse de loin le taux moyen observé en Europe (0,04%o) et
I'Amérique du Nord (0,05-0,07%o), pour lequel La Réunion se place
en deuxieme position en Europe apres Paris (0,13%o). Cependant,
nous n’avons trouvé ici histoire de jumeaux, ni cardiopathies
congénitales dans la famille, ni fausse couche, ni d’utilisation de
benzodiazépines, ni vernissage ni prédisposition raciale, ni age
avancé de la mére ou de conception saisonniére, associés a cette
anomalie du cceur droit. De méme, le tronc artéricl commun est
beaucoup plus répandu sur I'fle (0,17%o) que la moyenne européenne
(0,07%o) et francaise (0,04%o a Paris, 0,09%0 en Auvergne/Alsace).
Notre hypothése est qu'il pourrait sexpliquer d'abord par une bonne
couverture par autopsie, les deux tiers de tronc artériel commun
subissant une interruption médicale de grossesse qui conduit a une
autopsie. Deuxieémement, |'augmentation de |'obésité plus éevée
chez les femmes peut auss jouer un réle dans notre milieu, comme
en témoigne une éude réalisée au Texas. Il est également
remarquable que 22% des troncs artériels communs non -
chromosomiques artériel sont associés & une micro-délétion 22q11,
conforme a littérature. D'autre part, le tronc artérid commun
représente 36 % des cardiopathies congénitales associées a une
micro-délétion 22g11, ce qui est un inhabituellement devé. Une
autre caractéristique de I'Mle est la charge des défauts du septum
auriculo-ventriculaire d’origine non chromosomique (0,33%o contre
0,15%o en Europe), qui, avec la transposition des gros vaisseaux, était
la cardiopathie congénitale sévére la plus fréquente. En effet, I'image
représente plus de la moitié du total des défauts du septum auriculo-
ventriculaire, dont la majorité est habituellement liée au Syndrome
de Down. Une telle prévalence élevée du défaut septal atrio-
ventriculaire est dépassée en Europe que dans deux registres
(Hainaut, Belgique et Odense, Danemark). Nous ne pouvions pas
faire preuve dune association entre le défaut septal atrio-
ventriculaire et le diabée maternel, I'utilisation antitussif, les
antécédents familiaux de cardiopathies congénitales, ou I’exposition
a des rayonnements ionisants paternelle. Pour chacun de ces
cardiopathies congénitales séveres, I'enregistrement du feetus entre la
16e et la 20e semaine de gestation n’eut aucune influence
significative sur les taux de prévalence et aucun cluster géographique
n’a été identifié. Les cardiopathies congénitales sevéres éaient plus
susceptibles d'étre observées chez la descendance masculing, comme
une conséquence de I'augmentation du stress oxydatif chez les males.
Inversement, nous notons également une prévalence plus faible
(0,19%0) que la moyenne européenne de la coarctation de l'aorte.
Bien que n'étant pas statistiquement significative pour 1’origine non
chromosomique, en raison d’un manque de puissance statistique, il
était d’autant plus inattendu que nous trouvions une différence
significative d'age entre les parents d'une cardiopathie congénitale
non chromosomique; cet écart d’age- avec les péres plus &gés que les
méres - est se retrouve pour la coarctation de l'aorte dans la
littérature. Cette constatation ne peut pas étre expliquée par une sous-
évaluation dans notre étude, puisgue plus de cas de coarctation de
I’aorte étaient diagnostiqués avant la premieére année de vie.
Globalement, le pourcentage de 12,5% de cardiopathies congénitales
associ ées a une anomalie chromosomique a La Réunion se superpose
a celle de 12% observée en Europe, aors que la part liée au
syndrome de Down (50,0 %) est plus faible sur I'fle par rapport au 58
% sur le continent. Par conséquence, nous avons trouvé ici des
anomalies chromosomiques moins importantes pour les cas
d’anomalies septales ventriculaires (47 % contre 57 %) qu'en Europe.
La charge de défaut septal atrio-ventriculaire dans le syndrome de
Down -prés des deux tiers des cardiopathies congénitales liées au
syndrome de Down- est plus importante a La Réunion a la limite
supérieure de 45% observée en Europe. La moindre contribution des
cardiopathies congénitales chromosomiques au syndrome de Down
peut étre expliquée dans notre milieu par la hausse des proportions
d'autres
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anomalies  chromosomiques  associées aux  cardiopathies
congénitales, données non figurées, ayant subi une évaluation
précoce avant la 20°™ semaine de gestation.

La mortalité néonatale précoce a la premiére semaine de vie des
naissances vivantes associées a des cardiopathies congénitales non-
chromosomiques était de 3% a La Réunion en 2002-2007, et a moins
de 2,5%, en moyenne, en Europe en 2000-2005. Cette différence
peut ére attribuable aux transferts évités a Paris, ou se situe le
service de chirurgie cardiague, a des fins éthigques ou économiques.
Cependant, la pat de cardiopathies congénitales non-
chromosomiques chez les feetus décédés durant la premiere semaine
de vie éait denviron 2% sur I'fle, données non présentées, se
superpose au taux de 2,3% trouvé en Europe. De méme, la
proportion respective de la mortinatalité et de la mortalité périnatale
a La Réunion éaient sensiblement équivalentes (1 % et 3%) aux
normes européennes (1,2% et 3,6%). Dans |'ensemble, plus des deux
tiers des cardiopathies congénitales bénéficiaient d’un diagnostic
prénatal. Ce taux variait de 12,5% pour les cardiopathies
congénitales non - chromosomique non séveres Sli1 & 87,5 % pour
les cardiopathies congénitales trés sévéres Sl, tandis que 57,1% des
cardiopathies congénitales chromosomiques SlII et 84,9% des
cardiopathies congénitales non - chromosomiques S| ont subi un
diagnostic prénatal. Cette tendance correspond a celle retrouvée dans
d'autres Registres frangais. La contribution de I'interruption médicale
de grossesse au diagnostic prénatal des cardiopathies congénitales
dans notre éude (13,7 %) était supérieure a celle observée en
moyenne en Europe (9,1 %), mais inférieure a la gamme d'autres
registres frangais (15,9 a 24,7 %). Bien que, les femmes et les
familles pourraient ére plus réticentes a une interruption médicale de
grossesse a La Réunion en raison de fortes croyances religieuses, la
différence par rapport a la normale européenne sexplique d'abord par
une plus forte proportion de cardiopathies congénitales sévéres non -
chromosomiques (SI/SII) sur l'ile (40,8 %) qu’en Europe (28,3%).
Ainsi, le taux d’interruption médicale de grossesse pour les
cardiopathies congénitales non - chromosomiques (Sl / SlI) éait de
24,3%, supérieur acelui constaté en moyenne en Europe (14,0%). Le
recours a l’interruption médicale de grossesse ou non dépend de la
sévérité de la cardiopathie et de son caractére syndromique ou non,
ou les deux. Dans notre enquéte, le taux d’interruption médicale de
grossesse aprés qu’un diagnostic prénatal ait été établi pour les
cardiopathies congénitales Sl était presque équivalent quand celles-ci
étaient d’origine non-chromosomique (55,6%) ou associée & une
anomalie chromosomique (50,0 %). Cette différence éait élargie
pour les cardiopathies congénitales Sl et SlII (20 % e 7%,
respectivement) pour lesquelles la décision dinterruption médicale
de grossesse dépendait davantage des autres anomalies associées.
Enfin, le taux dinterruption médicale de grossesse observé a La
Réunion peut également étre lié & I'absence de chirurgie cardiague
sur le département de I'le et aux difficultés de transférer les enfants a
un tel centre situé a 9335 kilométres. Notre étude apporte son
soutien & ouvrir un centre de cardiologie pédiatrique & La Réunion
qui pourrait bénéficier a l'ensemble de la population de la région de
I'océan Indien, ou & promouvoir les collaborations avec I'Afrique du
Sud, ce qui pourrait étre plus rentable et auss intéressant a des fins
de collaboration internationale.

Limite de I’étude

Compte tenu de la nature rétrospective de la collecte de données,
nous ne pouvons garantir I'exhaustivité des déclarations. Le cadre
d’enquétes périnatales quotidien sur I'le, assurant la couverture du
registre, et la prise de conscience de son personnel peut, cependant,
limiter la portée de la sous-déclaration.

CONCLUSION

Entre 2002 et 2007, la charge des cardiopathies congénitales
représentaient 5,8%o du total des naissances et 4,8%o des naissances
vivantes a|'Tle de La Réunion. Sur 424 naissances vivantes associées
a des cardiopathies congeénitales, 60 % étaient des cardiopathies non
sévéres, exigeant simplement une surveillance médicale et
échographique pendant la petite enfance et I'enfance. La prévalence
du ventricule unique, de 1’anomalie d’Ebstein, du tronc artériel
commun, et du défaut septal atrio-ventriculaire observées sur 1’ile
dépassaient de loin ceux retrouvés en Europe, sans preuve de tout
cluster, familia ou environnemental, ce qui conduit a une
augmentation de la proportion des cardiopathies congénitales
sévéres. La coarctation de |'aorte était rare. Bien que prédominant sur
I’ile, I’anomalie septale ventriculaire et atriale et la sténose de la
valve pulmonaire étaient moins répandus que prévu, conduisant la
sous-évaluation et la sous-notification de recueil, ains qu'un
environnement protecteur. Enfin, sur cette fle située a 12h de vol
d’un centre de chirurgie cardiaque, le recours au diagnostic prénatal
et a l'interruption médicale de grossesse respectait de maniére
satisfai sante les normes européennes. Ce travail fournit de précieuses
indications sur les types de malformations cardiagues congénitales
dans un milieu tropical libre des principaux polluants aériens.
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Objectifs : Cette étude compare la prévalence des cardiopathies congénitales a 1’ile de La Réunion
avec I’Europe a I’aide de normes standardisées au sein d’EUROCAT et évalue le diagnostic prénatal
et I’interruption médical e de grossesse associés a ces cardiopathies.

Méthodes : L’étude rétrospective a partir de données extraites du registre des malformations
congénitales membre EUROCAT, couvrait 146 263 naissances au total pour la période 2002-2011 sur
tout le territoire de I'le.

Résultats : Un total de 1 052 cardiopathies congénitales étaient enregistrées, incluant 862
naissances vivantes, 39 morts fcetales in utéro a partir de la 16éme semaine de gestation et 151 foetus
issus d’une interruption médicale de grossesse (IMG). La prévalence totale des cardiopathies
congénitales était de 7.2%. naissances et la prévalence des naissances vivantes était de 5.9%o
naissances. La prévalence totale des cardiopathies non chromosomiques était de 6.1%o naissances et
Parmi elles, 33% avaient bénéficié d’un diagnostic anténatal (DAN) et 12% avaient eu recours a une
IMG. Les cardiopathies non-chromosomiques séveres représentaient 2%o naissances dont 65.2%
avaient bénéficié d’un DAN et 29% avaient eu recours a une IMG. Parmi elles, le ventricule unique
(0.17%o), I’anomalie d’Ebstein (0.12%o), le tronc artériel commun (0.17%o) et le défaut septal atrio-
ventriculaire (0.34%o) excédaient les valeurs européennes alors que la coarctation de I’aorte (0.19%o),
’atrésie de la valve pulmonaire (0.03%o) et de la valve aortique (0.05%0) étaient moins fréquentes,
tout comme les cardiopathies non-chromosomiques non séveres (anomalies septales ventriculaire
(2.67%0) et atriale (1.24%o), et sténose de la valve pulmonaire (0.23%0). La prévaence des
cardiopathies chromosomique était de 1.1%o naissances, dont 65.6% avaient bénéficié d’un DAN et
28.6% avaient eu recours a une IMG. Parmi elles, 37% étaient associées au syndrome de DOWN.
Moins d’1/3 des cardiopathies chromosomiques sévéres étaient non diagnostiquées. Le DAN
n’entrainait pas un recours a I’IMG plus fréquent.

Conclusion : De 2002 a 2011, a I’ile de La Réunion, la prévalence des cardiopathies congénitales
restait de trés loin inférieure a celle de I’Europe. Cette différence est attribuable a des taux de
prévalence plus bas des cardiopathies de type non sévere.
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