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Introduction 

 

I. Les malformations cardiaques congénitales 

 

1. Définitions 

 

Les malformations congénitales sont des défauts de structure de l’organisme, 

apparaissant durant la vie embryonnaire ou fœtale (1). Elles sont donc présentes à la 

naissance. Elles sont la principale cause de mort embryonnaire, fœtale, infantile ; et de 

morbidité chez l’enfant (1). 

Les malformations cardiaques congénitales, ou cardiopathies congénitales (CC), 

concernent les malformations du cœur lui-même et de ses vaisseaux afférents et efférents 

(veines caves supérieure et inférieure, artère et veines pulmonaires, aorte). 

 

2. Incidences et prévalences 

 

Les malformations congénitales, viables ou non, sont fréquentes : d’après la base de 

données EUROCAT (European surveillance of congenital anomalies), leur incidence en 

Europe est de 25,6 pour 1 000 naissances en 2017 (23,9 pour 1 000 naissances entre 

2000 et 2005) (2,3). En 2017, d’après EUROCAT, l’incidence des morts embryonnaires et 

fœtales avec malformation congénitale est de 0,5 pour 1 000 naissances ; celle des 

interruptions de grossesse, de 5,8 pour 1 000 naissances ; celle des naissances vivantes, 

de 19,3 pour 1 000 naissances (2). 

 

L’incidence mondiale des CC est de 9,1 pour 1 000 naissances de 1995 à 2010 d’après 

une méta-analyse de Van der Linde et al. (4). Les CC représentent selon la base 

EUROCAT 30 % des malformations congénitales : en 2017 leur incidence est de 7,9 pour 

1 000 naissances (8 pour 1 000 naissances de 2000 à 2005) (2,5). En 2017, les morts 

embryonnaires et fœtales représentent 0,1 pour 1 000 naissances, les interruptions de 

grossesse 1,0 pour 1 000 naissances et les naissances vivantes 6,7 pour 1 000 

naissances (2). 

 

La prévalence des CC à l’âge adulte est de 4 pour 1 000 adultes (6–8). L’espérance de vie 

des patients atteints de CC augmente progressivement, avec l’amélioration des 
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techniques diagnostiques et médico-chirurgicales. Cette évolution demande un suivi 

épidémiologique pour adapter les politiques de santé (1). 

 

3. Évolutions de l’incidence 

 

Van der Linde et al. ont montré que l’incidence des CC augmente avec le temps : elle était 

de 0,6 pour 1 000 naissances de 1930 à 1934 (Intervalle de confiance à 95 % (IC95) : 0,4-

0,8) (4). De nombreuses raisons peuvent expliquer cette augmentation (4,9). Les CC sont 

mieux reconnues et plus recherchées. Les diagnostics sont mieux recueillis et colligés. Ils 

sont aussi plus fréquents grâce à l’amélioration des moyens diagnostiques, notamment les 

échographies fœtales et postnatales qui augmentent considérablement le nombre de CC 

non sévères découvertes (10,11). L’échographie a modifié la répartition des 

incidences : elle permet plus de diagnostics anténataux, donc possiblement plus 

d’interruption volontaire ou thérapeutique de grossesse (en France, si la CC rentre dans le 

cadre de l’article L 2213-1 du Code de la santé publique « qu’il existe une forte probabilité 

que l’enfant à naître soit atteint d’une affection d’une particulière gravité reconnue comme 

incurable au moment du diagnostic »). Inversement, les progrès médicaux et chirurgicaux 

diminuent progressivement le nombre d’interruptions thérapeutiques de grossesse et 

augmentent le nombre d’enfants nés vivants porteur de CC (6). 

 

L’incidence des CC n’est pas la même selon les régions du monde (4,9). Dans leur méta-

analyse, Van der Linde et al. observent une incidence de 9,3 pour 1 000 naissances en 

Asie, 8,2 pour 1 000 naissances en Europe et 6,9 pour 1 000 naissances en Amérique du 

Nord. Il existe aussi des différences ethniques selon le type de CC : il y a plus de CC de 

type obstructif du ventricule gauche dans la population caucasienne et plus de CC de type 

obstructif du tractus pulmonaire dans la population asiatique (4,12). 

 

II. Facteurs de risque connus de cardiopathie congénitale 

 

1. Génétiques 

 

Les CC sont d’origine génétique dans 12 à 15 % des cas (1,13). D’après EUROCAT, en 

2017, 15,7 % des CC sont associés à une anomalie génétique, soit une incidence de 1,2 

pour 1 000 naissances (2). Les enfants nés vivants atteints de CC ont une anomalie 
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génétique dans 11,7 % des cas. En cas d’anomalie génétique, les décisions d’interruption 

de grossesse parmi les enfants atteints de CC sont de 41,2 %. 

Les anomalies génétiques les plus fréquentes sont les anomalies chromosomiques (la 

plus fréquente étant la trisomie 21) et micro-délétionnelles (la plus fréquente étant la 

délétion 22q11.2 appelée syndrome de Di-George) (13,14). 

Il existe aussi des variations monogéniques et des prédispositions familiales (par 

association de plusieurs mutations) (13). 

L’âge maternel influe sur les risques de CC d’origine génétique, le risque augmentant 

quand l’âge maternel augmente, surtout au-delà de 38 ans (14,15). 

 

2. Non génétiques 

 

L’âge maternel n’est pas associé avec un risque accru de CC d’origine non génétique 

dans la majorité des études (15,16). Mais certaines études observent une association : un 

âge maternel de plus de 35 ans augmenterait le risque toutes CC confondues et certaines 

CC seraient plus à risque si la mère a moins de 20 ans (atrésie tricuspide) ou plus de 

30 ans (transposition des gros vaisseaux [TGV], communication inter-auriculaire [CIA], 

bicuspidie aortique, anomalie d’Ebstein) (17). 

L’âge paternel avancé semble augmenter le risque de certaines CC (communication inter-

ventriculaire [CIV] et CIA), mais toutes les études ne concordent pas (16). 

 

Chez la mère, le diabète (préconceptionnel ou gestationnel), la phénylcétonurie, le lupus, 

diverses infections virales (rubéole, toxoplasmose, parvovirus B19,…) sont associés à une 

augmentation du risque de CC (16). L’obésité maternelle est aussi associée avec un 

risque faiblement accru (18). 

Les grossesses multiples et la multiparité augmentent le risque de CC (14,19). 

Le sexe ne modifie pas le risque global de CC, mais le sexe masculin s’associe à plus de 

CC sévères (20). Le sexe féminin s’associe à plus de CIA et de communications auriculo-

ventriculaires (CAV) (20). 

Les enfants nés dans un contexte de procréation médicalement assistée (PMA) ont plus 

de risque d’être atteints de CC (21). 
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3. Environnementaux et exposition 

 

Le tabagisme maternel ne semble pas associé avec une augmentation du risque de CC, 

bien que toutes les études ne concordent pas (16). 

La consommation de cocaïne ou de cannabis par la mère est associée à un risque accru 

de CC (16). 

La consommation d’alcool chez la mère n’augmente pas le risque de CC sauf à des taux 

de consommation journaliers supérieurs à 92 g d’alcool pur ingéré par jour (16). 

La supplémentation en vitamine B9 pendant la grossesse diminue le risque de CC (16). 

L’exposition pendant la grossesse à certains médicaments peut augmenter le risque de 

CC (par exemple le valproate de sodium, les rétinoïdes, l’ibuprofène) (16). 

Les polluants environnementaux comme l’ozone, les particules fines, la chloration de 

l’eau, augmentent le risque de CC (16,22,23). 

 

III. Différentes classifications 

 

Les CC sont nombreuses, plusieurs classifications ont été proposées pour les regrouper 

ou les recenser. 

 

1. Classifications anatomopathologiques 

 

Il existe plusieurs classifications anatomopathologiques (24–26). Certaines par analyse 

anatomique segmentaire ou par analyse anatomique séquentielle. D’autres par 

association de données anatomiques, embryologiques et épidémiologiques. 

Ces classifications anatomopathologiques sont nombreuses et complexes, pas toujours 

adaptées à une pratique clinique. 

 

2. Classifications physiopathologiques 

 

Il existe plusieurs classifications physiopathologiques, s’articulant toutes autour de la 

différence entre les cardiopathies cyanogènes et non cyanogènes (exemple en tableau 1) 

(27,28). 

Les cardiopathies cyanogènes se définissent par l’existence d’un shunt, c’est-à-dire une 

communication entre 2 flux sanguins, responsable d’un mélange de sang bien oxygéné 
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avec du sang moins oxygéné. Deux grands exemples sont la transposition des gros 

vaisseaux (TGV) (aussi appelée malposition des gros vaisseaux selon la forme clinique) et 

la tétralogie de Fallot (29). 

 

Tableau 1. Classification physiopathologique des cardiopathies congénitales 

(d’après Thiene G. et Frescura C.) (28). 

 

 

a. La transposition des gros vaisseaux 

 

La forme classique de TGV (TGV droite ou dextro-TGV, d-TGV) est une inversion de 

l’insertion de l’aorte et de l’artère pulmonaire : l’aorte sort du ventricule droit et l’artère 

pulmonaire du ventricule gauche (cœur normal en figure 1 et cœur avec TGV en figure 2) 

(30). L’aorte va alors croiser l’artère pulmonaire par la droite (d’où le nom de d-TGV). Le 

flux sanguin systémique part du ventricule droit via l’aorte, et revient à l’oreillette droite par 

le système veineux cave. Il ne passe pas par les poumons pour recharger l’hémoglobine 

en oxygène. Le flux sanguin pulmonaire est aussi en système clos : du ventricule gauche 

vers l’artère pulmonaire, puis les poumons, les veines pulmonaires arrivant dans l’oreillette 

gauche, puis à nouveau le ventricule gauche. 

Il existe aussi les formes gauches de TGV (levo-TGV ou l-TGV), beaucoup plus rares, où 

l’aorte croise à gauche l’artère pulmonaire (association avec d’autres CC), et les 

transpositions corrigées où les ventricules sont aussi inversés, permettant alors un flux 

normal systémique et pulmonaire (par exemple l’aorte nait du ventricule droit mais le bloc 

aorte + ventricule droit est connecté à l’oreillette gauche). 

On appelle malposition des gros vaisseaux les transpositions où au moins une des artères 

n’est pas à la position habituelle du vaisseau qu’elle remplace (par exemple une aorte 

insérée plus vers la droite du ventricule droit que ne l’est normalement l’artère 

pulmonaire). 
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Pour être viable en attendant la chirurgie correctrice ou palliative, il est donc nécessaire 

d’avoir des systèmes de shunt permettant l’échange d’oxygène : le foramen ovale ou une 

CIA, une CIV, le canal artériel. Durant la vie fœtale, le canal artériel et le foramen ovale 

sont normalement présents. Ils peuvent s’associer à un autre shunt qui est lui une 

malformation cardiaque (30). 

 

 

 

Figure 1. Anatomie normale du cœur (d’après « Centers for Disease Control and 

Prevention, National Center on Birth Defects and Developmental Disabilities ») (29). 
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Figure 2. Anatomie du cœur avec une transposition droite des gros vaisseaux 

(d’après « Centers for Disease Control and Prevention, National Center on Birth Defects 

and Developmental Disabilities ») (29). 
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b. La tétralogie de Fallot  

 

La tétralogie de Fallot se compose de 4 anomalies de sévérité variable : une CIV, une 

sténose voire une atrésie de la valve ou de l’artère pulmonaire principale, une aorte dite 

« à cheval » sur les 2 ventricules, une hypertrophie ventriculaire droite (habituellement 

absente à la naissance, elle apparait secondairement) (exemple en figure 3) (31). 

Cette cardiopathie est cyanogène du fait de l’atrésie pulmonaire (ou de la sténose 

pulmonaire si elle est serrée) : le sang peu oxygéné du ventricule droit s’éjecte peu ou pas 

dans la voie pulmonaire, passe dans la CIV vers le ventricule gauche et se mélange au 

sang bien oxygéné de la circulation systémique. Si peu de sang passe dans les poumons 

par l’artère pulmonaire, un autre shunt devient nécessaire (avant une chirurgie) pour 

l’oxygénation du sang : le canal artériel qui transporte du sang oxygéné de l’aorte vers les 

artères pulmonaires droites et gauches (qui se mélange au sang moins oxygéné en 

provenance du ventricule droit en cas de sténose). 
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Figure 3. Anatomie d’un cœur avec une tétralogie de Fallot (sténose pulmonaire) 

(d’après « Centers for Disease Control and Prevention, National Center on Birth Defects 

and Developmental Disabilities ») (29). 
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3. Classification pronostique 

 

La 32e conférence de Bethesda (Maryland, États-Unis d’Amérique) propose une 

classification pronostique des CC chez l’adulte se basant sur leur retentissement clinique, 

leurs traitements médicaux et chirurgicaux nécessaires (curatifs et/ou palliatifs) (32). Elle 

distingue les CC sévères ou « de grande complexité », les CC de sévérité modérée, et les 

CC « simples ». Certaines CC sont classées en sévérité simple ou modérée selon leur 

forme clinique (tableau 2). 

 

Tableau 2. Classification pronostique des cardiopathies congénitales (adaptée de la 

32e conférence de Bethesda) (32). 

 

4. L’International Paediatric and Congenital Cardiac Code (IPCCC) 

 

L’IPCCC est une classification internationale établie par l’ «International Society for 

Nomenclature of Paediatric and Congenital Heart Disease » (ISNPCHD) (33). 

L’organisation, fondée en 2000, a pour objectif d’établir une nomenclature internationale 

des CC. L’IPCCC comprend 2 classifications : une liste « courte » de 650 diagnostics et 

une liste « longue » de plusieurs milliers de diagnostics (dernière version en 2015, 

adaptée ensuite aux différentes classifications nationales et internationales). Le but de 

cette liste dédiée aux CC est une exhaustivité maximale, en individualisant par ses 

particularités chaque type de CC. Mais cette précision pose des difficultés d’interprétation 

pour les non-spécialistes. 
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5. Les Classifications Internationales des Maladies (CIM) 

 

L’Organisation Mondiale de la Santé (OMS) a publié depuis sa création plusieurs 

Classifications Statistiques Internationales des Maladies et des Problèmes de Santé 

Connexes, aussi appelées Classifications Internationales des Maladies (34). Ces 

classifications ont un objectif épidémiologique et statistique, avec une harmonisation entre 

les pays. Elles ne concernent pas uniquement les CC mais toutes les pathologies et les 

problèmes de santé associés. Un code spécifique est établi pour chaque pathologie ou 

groupe de pathologies. Ces codes sont organisés par catégorie : par exemple un premier 

dénominateur pour les pathologies périnatales, puis un deuxième dénominateur pour les 

pathologies périnatales cardiovasculaires, puis une ou plusieurs subdivisions de ces 

pathologies. 

La 11e Classification Internationale des Maladies (CIM-11) a été publiée en 2018. Son 

chapitre sur les cardiopathies congénitales a été réalisée en collaboration avec l’ISNPCHD 

pour inclure la version « courte » de l’IPCCC dans la classification (33). 

En France, la classification actuellement utilisée est la 10e CIM (CIM-10), publiée en 1996 

par l’OMS et mise à jour régulièrement jusqu’en 2016 (35,36). Elle inclut une partie sur les 

CC mais dont la classification n’a pas été élaborée en collaboration avec l’IPCCC. En 

CIM-10, les codes des CC sont classés de Q20 à Q26 (annexe 1) (37). 

 

IV. Épidémiologie des cardiopathies congénitales en France 

 

Les données épidémiologiques françaises publiées proviennent principalement de 

registres (38–41). 

 

1. Données du registre de la région Centre-Est 

 

Le registre de la région Centre-Est est tenu à Lyon depuis 1976 et recueille les données 

sur les malformations congénitales de la région (40). 

L’incidence des CC de 1983 à 1992 est de 3,3 pour 1 000 naissances (plus faible que 

décrit précédemment, les auteurs justifient ce chiffre par une méthode différente avec des 

critères d’inclusion plus restrictifs ne considérant pas toutes les CC). 

Les malformations chromosomiques représentent 12 à 13 % des CC. 
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Les auteurs observent plus de CC chez les garçons (sex-ratio 1,25 avec un IC95 [1,20-

1,30]), particulièrement pour les d-TGV et les rétrécissements aortiques (sex-ratio 2,25). Il 

y a plus de filles en cas de CIA. 

Les CC sont plus fréquentes chez les jumeaux : 3,3 % des enfants atteints de CC sont des 

jumeaux alors que ceux-ci représentent 2 à 3 % de la population générale. La multiparité 

n’est pas associée à une augmentation des CC. Au contraire la primiparité augmente 

légèrement le risque de CIV, de tétralogie de Fallot et de CAV, après ajustement 

statistique sur l’âge maternel. 

Chez les mères de plus de 35 ans une augmentation modérée du risque de CC est 

retrouvée, notamment pour les CAV et les tétralogies de Fallot. 

Le diabète maternel est un facteur de risque pour certaines CC : les TGV, les CAV et les 

anomalies de latéralité (situs inversus, dextrocardie). 

 

2. Données du registre EPICARD 

 

EPICARD (EPIdémiologie des CARDiopathies congénitales) est un registre de cohorte 

des enfants nés avec une CC à Paris et sa banlieue (41). 

L’incidence des CC de mai 2005 à avril 2008 est de 9 pour 1 000 naissances : 82 % de 

naissances vivantes (incidence de 7,4 pour 1 000 naissances), 16,2 % d’interruptions de 

grossesse (1,5 pour 1 000 naissances), et 1,8 % de morts fœtales (0,1 pour 1 000 

naissances). Les interruptions de grossesse en cas de CC « isolées », c'est-à-dire sans 

cause génétique ou autre malformation associée, est de 6 % du total des enfants 

(incidence de 0,5 pour 1 000 naissances). 

Environ 14 % des CC sont associés à une anomalie chromosomique, et environ 3 % avec 

un syndrome génétique autre. Cinquante-deux pour cent des enfants ont une CIV, 20 % 

ont une CC à type d’obstacle au flux ventriculaire, 1 % des anomalies au retour veineux 

(tableau de l’article reproduit en annexe 4). 

Les diagnostics prénataux de CC sans anomalies chromosomiques représentent 25,6 % 

des cas (23 % des CC en ne considérant que les CC « isolées »). Les diagnostics de CC 

dans les 7 premiers jours de vie représentent 48 % des enfants, entre 8 et 28 jours de vie 

9,1 %, entre 1 et 3 mois de vie 11,2 %, et entre 3 mois et 1 an 4,4 % des enfants. Un 

virgule sept pour cent des diagnostics est post-mortem. 

La mortalité postnatale des CC est de 6,4 % (en incluant les anomalies chromosomiques). 

Les décès dans la première semaine de vie concernent 2,1 % des enfants, entre 8 et 28 

jours de vie 1,8 %, entre 1 mois et 1 an de vie 2,5 %. Les CC avec le pourcentage de 
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décès le plus important sont les cœurs fonctionnellement univentriculaires (tableau de 

l’article reproduit en annexe 5). 

 

3. Intégration européenne des données françaises 

 

Les registres français de malformations congénitales, dont ceux sur les CC, sont inclus 

dans la base européenne EUROCAT (2). Cette base de données est alimentée par la 

déclaration des cas, à partir des registres et des organismes de santé publique. 

D’après la base EUROCAT, en 2017, en France, l’incidence des CC est de 8,8 pour 

1 000 naissances : les morts embryonnaires et fœtales représentent 0,2 pour 

1 000 naissances, les interruptions de grossesse 1,5 pour 1 000 naissances, et les 

naissances vivantes 7,1 pour 1 000 naissances (2). Les anomalies génétiques exclues, 

l’incidence est de 7,3 pour 1 000 naissances dont 6,4 pour 1 000 naissances vivantes et 

0,8 pour 1 000 interruptions de grossesse. 

Mais la base EUROCAT n’intègre pas les données de toutes les régions françaises : les 

registres utilisés dans la base sont ceux des régions Auvergne, Bretagne, Centre-Est, 

Paris, île de la Réunion, et des Antilles françaises. Il y a aussi des données manquantes 

pour certaines années : par exemple, il n’y a pas de données pour la Bretagne en 2009 et 

2010, pas de données en Auvergne en 2015 et 2016 (de 2009 à 2017, seul le registre de 

Paris n’a pas de données manquantes) (2). 

Cela illustre certaines limites d’EUROCAT et des registres : un recueil et un suivi de 

population non exhaustifs, ou avec des données non communiquées. 

 

V. Forces et limites des registres en France 

 

À la suite de cas médiatisés de malformations congénitales (dépakine), la Direction 

générale de la santé a saisi en 2016 Santé publique France, établissement public 

administratif sous tutelle du ministère chargé de la Santé. L’objectif était de créer un 

dispositif national de veille et de surveillance concernant les anomalies congénitales liées 

aux expositions médicamenteuses et environnementales (42). La saisine a été copilotée 

avec l’Agence nationale de sécurité du médicament et des produits de santé (ANSM) et 

l’Institut national de la santé et de la recherche médicale (Inserm). 

Leur réflexion s’est fortement intéressée aux registres. Il apparait qu’il existe 6 registres de 

malformation congénitale en France (dont 2 ultramarins). 
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Ceux-ci présentent de nombreux avantages : 

 Une répartition géographique intégrant des zones urbaines, rurales et des 

départements ultramarins. 

 Une méthodologie sensiblement identique. 

 Un recueil large : tous les enfants sont recensés, qu’ils soient nés vivants ou mort-

nés après 22 semaines d’aménorrhée (SA). 

 Une bonne qualité des diagnostics. 

 De nombreuses sources consultées pour tendre à une exhaustivité des cas. 

 Un financement public permettant l’absence de conflit d’intérêts. 

 

Mais ces registres présentent aussi de nombreux défauts : 

 La surveillance de « seulement » 19 % de la population française, ne couvrant pas 

l’intégralité du territoire. 

 Un manque d’harmonisation : les critères d’inclusion sont différents selon les 

registres (à Paris sont incluses les malformations congénitales diagnostiquées en 

maternité, dans les autres registres tous les diagnostics jusque 1 an de vie). 

 Des données de qualité variable quand elles ne concernent pas le diagnostic : les 

informations dépendent de la qualité des données disponibles dans les dossiers 

médicaux (par exemple les données d’exposition aux toxiques de la mère sont 

rarement renseignées dans les dossiers médicaux). 

 Les données sont analysables avec un décalage de 2 ans. 

 Pas ou peu de mise en commun des données entre registres. 

 Un manque de moyens financiers et humains, avec un fonctionnement des 

institutions non pérenne. 

 

Au terme de la réflexion, Santé publique France propose de conserver les structures 

actuelles, à savoir les registres et les dispositifs de veille sanitaire, mais de les renforcer et 

de les harmoniser. Ces solutions mettront du temps à être efficaces.  

 

L’étude évoque aussi le Programme de Médicalisation du Système d’Information (PMSI) 

français. Ce programme n’est pas envisagé comme une solution isolée sur le long terme, 

mais comme un bon complément aux registres à court et moyen terme. 
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VI. La base de données PMSI 

 

Les données du PMSI peuvent être un atout dans la conduite d’études épidémiologiques 

(43).  

 

La base PMSI des établissements hospitaliers français est utilisée pour le codage des 

diagnostics et le recours aux services de santé pour tout patient en France métropolitaine 

et dans les Départements ou Régions français d’Outre-Mer et les Collectivités d’Outre-Mer 

(DROM-COM) (44). 

La première base PMSI créée (et la principale) est la base PMSI-MCO (médecine, 

chirurgie, obstétrique et odontologie). Il existe aussi les bases PMSI-HAD (hospitalisation 

à domicile), PMSI-SSR (soins de suite et de réadaptation), et RIM-P (recueil 

d’informations médicalisé pour la psychiatrie) (44). Ces bases n’ont pas les mêmes 

critères de rédaction de « séjour de soins » et leurs méthodologies diffèrent de celles du 

PMSI-MCO. 

La participation à la base PMSI est obligatoire depuis la loi numéro 91-748 du 

31 juillet 1991 portant réforme hospitalière. « Les établissements de santé publics et 

privés doivent procéder à l’analyse de leur activité médicale et transmettre aux services de 

l’État et à l’Assurance maladie les informations relatives à leurs moyens de 

fonctionnement et à leur activité. À cette fin, ils doivent mettre en œuvre des systèmes 

d’information qui tiennent compte notamment des pathologies et des modes de prise en 

charge : c'est la définition même du programme de médicalisation des systèmes 

d’information (PMSI) » (44). 

 

En PMSI-MCO, chaque séjour hospitalier (public ou privé) d’un patient donne lieu à la 

production d’un enregistrement informatique normalisé, appelé résumé de sortie 

standardisé (RSS). Il comporte des informations administratives, démographiques, 

médicales et de prise en charge (44). Les RSS sont ensuite groupés en Groupe 

Homogène de Malade (GHM) par un algorithme de classification médico-économique. Les 

établissements de santé transmettent ensuite les RSS groupés sous la forme de résumé 

de sortie anonymisé (RSA) auprès de l’Agence technique de l’information sur 

l'hospitalisation (ATIH), établissement public d’État. 

Il est possible de faire appel à la base de données PMSI pour obtenir des informations 

anonymisées administratives, démographiques, médicales et de prise en charge. Chaque 

séjour d’un patient a un code unique et un numéro d’anonymat unique permettant de 
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regrouper les séjours d’un même patient. Il est impossible de lever l’anonymat à partir des 

données de la base PMSI. 

 

Les données médicales des RSS sont renseignées selon les règles de l’OMS en utilisant 

les codages de la CIM (36). Depuis 2008, le codage est numérisé et effectué selon la CIM-

10 (36,37,45). Les diagnostics se codent en diagnostic principal et diagnostics associés. 

Cela permet à la base PMSI d’inclure des données sur les CC, ainsi que sur des facteurs 

de risque de CC qui ont leur propre code CIM-10 (en diagnostics associés). 

Concernant les nouveau-nés, un codage PMSI existe systématiquement s’ils sont nés à 

l’hôpital. Un lien (aussi appelé chaînage) peut être fait avec les données maternelles (lien 

mère-enfant) depuis 2012 (46). Le chaînage est également possible entre le PMSI-MCO 

et les autres bases PMSI. 

 

VII. Objectifs 

 

Notre objectif principal est d’actualiser les données épidémiologiques françaises des CC 

en utilisant la base de données PMSI plutôt que les registres. Nous séparons les données 

de France métropolitaine et des DROM-COM. 

 

Nos objectifs secondaires sont : 

 Décrire les principales caractéristiques associées aux CC à partir de la base PMSI-

MCO : par exemple la répartition de l’âge au diagnostic ou de l’âge au décès, le 

genre, la parité. 

 Comparer les données de santé des enfants atteints de CC à une population de 

référence d’enfants non atteints de CC à partir de la base PMSI-MCO. 

 

Les CC étant très nombreuses, nous avons choisi pour les objectifs secondaires de les 

organiser selon des classifications pronostiques et physiopathologiques, et de comparer 

les CC par groupe selon ces classifications. 

La TGV et la tétralogie de Fallot sont comparées avec et sans classification.  
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Matériels et Méthodes 

 

Notre étude est menée suivant la méthodologie de référence MR-005 autorisant l’accès 

aux données du PMSI, selon la réglementation française en vigueur de la Commission 

Nationale de l'Informatique et des Libertés (47). 

L’étude est rétrospective, longitudinale, non-interventionnelle, sur une base de données 

anonyme, et ne portant pas sur la personne humaine. La méthodologie de l’étude ne 

nécessite pas de consentement des patients inclus. 

 

I. Population et données recueillies 

 

1. Population 

 

Les critères d’inclusion sont : 

 Enfant de moins de 2 ans révolus (incluant les morts fœtales in Utero et les 

Interruptions de Grossesse). 

 Entre 2009 et 2018. 

 Diagnostic en France de CC selon la CIM-10 française (Codes Q20 à Q26) (45). 

 Existant dans la base PMSI-MCO. 

 

Les critères d’exclusion sont (appliqués dans l’ordre suivant) : 

 Séjours groupés en erreur. 

 Séjours avec numéro anonyme du patient douteux. 

 Séjours dont le lieu de résidence est inconnu ou hors France-DROM-COM. 

 

Les séjours sont séparés entre la France métropolitaine et les DROM-COM. 

 

La population « saine » de CC est sélectionnée sur les mêmes critères, de 2010 à 2018, 

avec exclusion des diagnostics de CC par les codes Q20 à Q26 de la CIM-10. 

 

2. Données recueillies 

 

L’appel de données auprès des bases PMSI est effectué par un médecin et un statisticien 

du Département d’information médicale (DIM) du Centre Hospitalier Universitaire de Lille. 
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Les données recueillies proviennent du PMSI-MCO entre 2009 et 2018. Un chaînage est 

effectué avec le PMSI-HAD (dès 2009) et avec les données mère-enfant (depuis 2012) 

pour augmenter la fiabilité de certaines données. 

Les données sont collectées pour chaque numéro anonyme, c'est-à-dire pour chaque 

enfant. Elles sont ensuite regroupées par CC, puis triées quand de multiples diagnostics 

sont associés à un même enfant, et enfin regroupées en groupes de CC (cf. algorithme de 

tri et classifications en infra). 

Les données sont regroupées sans tri pour la population « saine » de CC. 

Les données collectées sont comparées selon les groupes de CC pour chaque 

classification et par rapport à la population « saine » de CC. 

 

a. Données médico-socio-démographiques collectées 

 

 L’âge au moment du diagnostic. 

 Le sexe. 

 L’âge gestationnel. 

 Le poids de naissance. 

 Le terme de naissance. 

 L’âge de la mère au moment de la naissance (lien mère-enfant utilisé). 

 La parité (lien mère-enfant utilisé). 

 La voie de naissance (lien mère-enfant utilisé). 

 Une éventuelle Procréation Médicalement Assistée (PMA) (lien mère-enfant utilisé). 

 Le décès et l’âge au décès (chaînage avec les données PMSI-HAD). 

 

b. Données des codages collectées 

 

Les données recueillies issues des codes CIM-10 comportent la famille de codage (par 

exemple Q20 pour les « malformations congénitales des cavités et des orifices 

cardiaques ») et les codes associés pour les CC (par exemple Q20.0 le « tronc Artériel 

Commun » et Q20.1 le « ventricule droit à double issue »). 

Les codages collectés sont (45) : 

 « Malformations congénitales de l’appareil circulatoire » (codes Q20 à Q26)    

(annexe 1). 

 « Anomalies chromosomiques » (codes Q90 à Q99) (annexe 2). 
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 « Syndrome de l’enfant dont la mère a un diabète gestationnel » (P70.0) (lien mère-

enfant utilisé). 

 « Syndrome de l’enfant de mère diabétique » (P70.1) (lien mère-enfant utilisé). 

 « Symptômes de sevrage du nouveau-né dus à la toxicomanie de la mère » (P96.1) 

(lien mère-enfant utilisé). 

 « Soins palliatifs » (Z51.5) (pas de chaînage avec les données PMSI-HAD). 

 

II. Algorithme de tri des diagnostics 

 

Tous les diagnostics de CC selon la classification CIM-10, soit de Q20.0 à Q26.9, sont 

recueillis, en incluant les diagnostics multiples. 

 

1. Association de diagnostics 

 

Puis sont associés, sans trier, certains codes de CC (recherche de la fréquence de 

l’association de certains diagnostics) : 

 Q20.1 (ventricule droit à double issue [VDDI]) et Q20.3 (TGV). 

 Q20.2 (ventricule gauche à double issue [VGDI]) et Q 20.3 (TGV). 

 Q20.3 (TGV) et Q 21.0 (CIV). 

 Q20.3 (TGV) et Q25.1 (coarctation de l’aorte). 

 Q20.3 (TGV) et Q25.5 (atrésie congénitale de l’artère pulmonaire). 

 Q20.3 (TGV) et Q25.6 (sténose congénitale de l’artère pulmonaire). 

 Q21.0 (CIV) et Q21.1 (CIA). 

 Q21.0 (CIV) et Q22.0 (atrésie de la valve pulmonaire). 

 Q21.0 (CIV) et Q25.1 (coarctation de l’aorte). 

 Q21.0 (CIV) et Q25.5 (atrésie congénitale de l’artère pulmonaire). 

 Q21.0 (CIV) et Q26.2 (retour veineux pulmonaire anormal [RVPA] total). 

 Q21.1 (CIA) et Q25.1 (coarctation de l’aorte). 

 Q21.1 (CIA) et Q26.2 (RVPA total). 

 Q21.2 (CAV) et Q26.2 (RVPA total). 

 Q21.3 (tétralogie de Fallot) et Q25.1 (coarctation de l’aorte). 

 Q22.0 (atrésie de la valve pulmonaire) et Q22.4 (sténose congénitale de la valvule 

tricuspide). 

 Q22.0 (atrésie de la valve pulmonaire) et Q22.5 (maladie d’Ebstein). 
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 Q22.1 (sténose congénitale de la valve pulmonaire) et Q22.4 (sténose congénitale 

de la valvule tricuspide). 

 Q22.1 (sténose congénitale de la valve pulmonaire) et Q22.5 (maladie d’Ebstein). 

 Q22.4 (sténose congénitale de la valvule tricuspide) et Q25.5 (atrésie congénitale 

de l’artère pulmonaire). 

 Q22.4 (sténose congénitale de la valvule tricuspide) et Q25.6 (sténose congénitale 

de l’artère pulmonaire). 

 Q22.5 (maladie d’Ebstein) et Q25.5 (atrésie congénitale de l’artère pulmonaire). 

 Q22.5 (maladie d’Ebstein) et Q25.6 (sténose congénitale de l’artère pulmonaire). 

 Q23.0 (sténose congénitale de la valvule aortique) et Q23.2 (sténose mitrale 

congénitale). 

 Q23.0 (sténose congénitale de la valvule aortique) et Q23.3 (insuffisance mitrale 

congénitale). 

 Q23.2 (sténose mitrale congénitale) et Q25.1 (coarctation de l’aorte). 

 Q23.2 (sténose mitrale congénitale) et Q25.2 (atrésie de l’aorte). 

 Q23.2 (sténose mitrale congénitale) et Q25.3 (sténose congénitale de l’aorte). 

 Q23.3 (insuffisance mitrale congénitale) et Q25.1 (coarctation de l’aorte). 

 Q23.3 (insuffisance mitrale congénitale) et Q25.2 (atrésie de l’aorte). 

 Q23.3 (insuffisance mitrale congénitale) et Q25.3 (sténose congénitale de l’aorte). 

 

2. Retrait de codes diagnostics 

 

En cas de patients avec plusieurs diagnostics, nous leur retirons certains codages de la 

CIM-10 : 

 Retrait du code Q25.0 (perméabilité du canal artériel). 

 Retrait des codes : 

o Q20.8 (autres malformations congénitales des cavités et des orifices 

cardiaques). 

o Q21.8 (autres malformations congénitales des cloisons cardiaques). 

o Q22.8 (autres malformations congénitales de la valvule tricuspide). 

o Q23.8 (autres malformations congénitales des valvules aortique et mitrale). 

o Q24.8 (autres malformations cardiaques congénitales, précisées). 

o Q25.8 (autres malformations cardiaques des gros vaisseaux). 

o Q26.8 (autres malformations congénitales des grandes veines). 
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 Retrait des codes : 

o Q20.9 (malformation congénitale des cavités et des orifices cardiaques, sans 

précision). 

o Q21.9 (malformation congénitale d’une cloison cardiaque, sans précision). 

o Q22.9 (malformation congénitale de la valvule tricuspide, sans précision). 

o Q23.9 (malformation congénitale des valvules aortique et mitrale, sans 

précision). 

o Q24.9 (malformation cardiaque congénitale, sans précision). 

o Q25.9 (malformation congénitale des gros vaisseaux, sans précision). 

o Q26.9 (malformation congénitale d’une grande veine, sans précision). 

 

3. Priorisation de diagnostics 

 

Nous établissons ensuite une règle de priorité pour certains diagnostics : 

 Q20.0 > Q21.3 (tronc artériel commun > tétralogie de Fallot). 

 Q20.3 > Q21.3 (TGV > tétralogie de Fallot). 

 Q21.2 > Q21.0 (CAV > CIV). 

 Q21.2 > Q21.1 (CAV > CIA). 

 Q21.3 > Q21.0 (tétralogie de Fallot > CIV). 

 Q21.3 > Q22.0 (tétralogie de Fallot > atrésie de la valve pulmonaire). 

 Q21.3 > Q22.1 (tétralogie de Fallot > sténose congénitale de la valve pulmonaire). 

 Q21.3 > Q25.5 (tétralogie de Fallot > atrésie congénitale de l’artère pulmonaire). 

 Q21.3 > Q25.6 (tétralogie de Fallot > sténose congénitale de l’artère pulmonaire). 

 Q22.0 > Q22.1 (atrésie de la valve pulmonaire > sténose congénitale de la valve 

pulmonaire). 

 Q25.2 > Q25.1 > Q25.3 (atrésie de l’aorte > coarctation de l’aorte > sténose 

congénitale de l’aorte). 

 Q25.5 > Q22.0 (atrésie congénitale de l’artère pulmonaire > atrésie de la valve 

pulmonaire). 

 Q25.5 > Q22.1 (atrésie congénitale de l’artère pulmonaire > sténose congénitale de 

la valve pulmonaire). 

 Q25.5 > Q25.6 (atrésie congénitale de l’artère pulmonaire > sténose congénitale de 

l’artère pulmonaire). 

 Q26.2 > Q26.3 > Q26.4 (RVPA total > RVPA partiel > RVPA, sans précision). 
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III. Classifications des cardiopathies congénitales 

 

Nous organisons ensuite les CC (diagnostics uniques et diagnostics multiples après tri) 

par groupe selon plusieurs classifications. 

Chaque classification de CC a un ordre de priorité des diagnostics : en cas de diagnostics 

multiples pour un patient, celui-ci est classé dans la catégorie la plus importante dont il 

possède au moins un diagnostic. 

Les effectifs des codes CIM-10 non classés les plus représentés sont précisés pour 

chaque classification (principalement Q24.8 : « autres malformations cardiaques 

congénitales, précisées » ; et Q24.9 : « malformation cardiaque congénitale, sans 

précision »). 

 

1. Classification pronostique 

 

Nous utilisons la classification pronostique des CC de la 32e conférence de Bethesda de 

2001, associée aux codes correspondants de la CIM-10 (tableau 3) (32). 

 

Tableau 3. Classification pronostique de Bethesda des cardiopathies congénitales, 

avec les codes CIM-10 correspondants, rangée par ordre de priorité du diagnostic. 
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2. Classification physiopathologique 

 

Nous utilisons la classification physiopathologique des CC proposée par Thiene G. et 

Frescura C., associée aux codes correspondants de la CIM-10 (tableau 4) (28). 

 

Tableau 4. Classification physiopathologique des cardiopathies congénitales, avec 

les codes CIM-10 correspondants, rangée par ordre de priorité du diagnostic. 

 

 

Les données sur la TGV et la tétralogie de Fallot sont incluses dans la classification mais 

sont aussi recueillies à part pour réaliser une comparaison entre ces 2 CC. 

 

3. Classification anatomique 

 

Nous utilisons la classification des CC par association des données anatomiques, 

embryologiques et épidémiologiques proposée par Botto et al., associée aux codes 

correspondants de la CIM-10 (tableau 5) (26). 

Nous avons décidé de présenter uniquement la répartition des diagnostics de CC avec 

cette classification car elle apporte peu d’informations supplémentaires aux classifications 

pronostique et physiopathologique. 
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Tableau 5. Classification anatomique des cardiopathies congénitales, avec les 

codes CIM-10 correspondants, rangée par ordre de priorité du diagnostic. 

 

 

IV. Méthodologie statistique 

 

Les données sont présentées en pourcentage et en nombre absolu de patients. 

Les variables continues sont présentées en classes. 

Il n’a pas été calculé d’intervalle de confiance car nous présentons les chiffres tels 

qu’extraits du PMSI. 
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Résultats 

 

I. Description de la population 

 

De 2009 à 2018, il existait 161 856 séjours (91 442 patients) répondant aux critères 

d’inclusion. Étaient exclus : 31 séjours groupés en erreur, 5 562 séjours avec numéro 

anonyme du patient douteux, 777 séjours avec lieu de résidence inconnu ou hors France 

et DROM-COM. 

 

Notre population comportait 82 795 patients en France métropolitaine et 4 414 patients 

hors France métropolitaine, diagnostiqués porteurs de CC selon la classification CIM-10 

Q20 à Q26 (figure 4). 

Il y avait plus de garçons : 51,9 % (42 944) en France métropolitaine et 50,5 % (2 227) 

dans les DROM-COM. 

Les CC étaient diagnostiquées pour 85,2 % des enfants durant le premier mois de vie 

(incluant les diagnostics anténataux) en France métropolitaine et pour 85,1 % des enfants 

en DROM-COM. 

Dix pour cent des enfants atteints de CC en France métropolitaine décédaient : 7,5 % le 

premier mois de vie, 2,2 % entre 1 mois et 1 an de vie, 0,3 % après 1 an. En DROM-COM, 

les décès concernaient 16,72 % des enfants atteints de CC : 12,3 % le premier mois de 

vie, 4,4 % entre 1 mois et 1 an de vie, 0,3 % après 1 an. 

En France métropolitaine, 1 231 enfants (1,5 %) atteints de CC avaient une décision de 

soins palliatifs ; 108 (2,4 %) en DROM-COM. 

 

La population de référence non atteinte de CC comportait 7 575 430 enfants nés entre 

2010 et 2018 en France métropolitaine et 309 367 enfants en DROM-COM. 

Il y avait respectivement 53,8 % (4 072 375) et 52,1 % (161 179) de garçons. 

 

Il y avait 8 719 419 naissances en France de 2009 à 2018, en incluant les enfants atteints 

de CC. 

 

Certaines données n’étaient pas disponibles pour l’intégralité de la population (codages 

manquants, pas de chaînage PMSI-HAD ou mère-enfant réalisable) :  

 Les décès : données disponibles pour 59 788 enfants en France métropolitaine et 

3 026 enfants en DROM-COM. 
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 Le terme de naissance : données disponibles pour 59 047 enfants de France 

métropolitaine et 3 004 enfants de DROM-COM. 

 Le poids de naissance : données disponibles pour 59 725 enfants de France 

métropolitaine et 3 025 enfants de DROM-COM. 

 L’âge de la mère à la naissance : données disponibles pour 37 094 enfants de 

France métropolitaine et 1 858 enfants en DROM-COM. 

 La parité : données disponibles pour 24 406 enfants de France métropolitaine et 

1 138 enfants en DROM-COM. 

 La voie et le mode d’accouchement : données disponibles pour 37 197 enfants de 

France métropolitaine et 1 871 enfants en DROM-COM. 

La recherche de PMA n’avait pas été réalisée pour la population de référence. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Figure 4. Diagramme de flux de la population atteinte de cardiopathie congénitale 

dans la base PMSI-MCO de 2009 à 2018. 

  

161 856 séjours entre 2009 et 2018 avec : 

- Âge ≤ 2 ans 

- Diagnostic de cardiopathie congénitale 

(codes Q20 à Q26 de la CIM-10) 

 91 442 patients 

155 486 séjours 

 87 209 patients 

- 82 795 en France métropolitaine 

- 4 414 en DROM-COM 

Exclus : 

- 13  séjours groupés en erreur 

- 5 562 séjours avec numéro 

anonyme du patient douteux 

- 777 séjours dont lieu de 

résidence inconnu ou hors 

France-DROM-COM 
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II. Épidémiologie des cardiopathies congénitales dans leur ensemble 

 

1. Diagnostic de cardiopathie congénitale 

 

L’incidence des CC en France de 2009 à 2018 selon la base PMSI-MCO était de 10,0 

pour 1 000 naissances : 9,9 pour 1 000 (8 197 naissances par an) en France 

métropolitaine, et 13,0 pour 1 000 (574 naissances par an) en DROM-COM. 

En excluant le diagnostic Q25.0 (perméabilité du canal artériel), l’incidence était de 7,6 

pour 1 000 naissances : 7,6 pour 1 000 (6 292 naissances par an) en France 

métropolitaine, et 8,0 pour 1 000 (353 naissances par an) en DROM-COM. 

 

Les diagnostics de CC pour chaque code CIM-10 en France métropolitaine et en DROM-

COM sont respectivement donnés dans les tableaux 6 et 7. 

Il existait plusieurs diagnostics de CC pour un même enfant dans 27,14 % des cas en 

France métropolitaine (22 471 patients) et dans 27,80 % des cas en DROM-COM (1 227). 

 

Les CC les plus fréquentes étaient : 

 La CIV : 30,67 % soit 25 394 patients en France métropolitaine, 21,70 % 

(958 patients) en DROM-COM. 

 La CIA : respectivement 24 % (19 871 patients) et 19,66 % (868 patients). 

 Le canal artériel perméable : respectivement 30,35 % (25 126 patients) et 

47,71 % (2 106 patients). 

La TGV représentait 3,67 % (soit 3 035 patients) des diagnostics de CC en France 

métropolitaine sur 10 ans. Elle était associée à d’autres diagnostics de CC dans 2 325 

cas. En DROM-COM, elle représentait 3,06 % des diagnostics, soit 135 patients dont 112 

avec diagnostics multiples. 

La tétralogie de Fallot représentait 4,18 % (soit 3 464 patients) des diagnostics en France 

métropolitaine dont 1 966 patients avec diagnostics multiples. En DROM-COM, elle 

représentait 4,33 % des diagnostics, soit 191 patients dont 129 patients avec diagnostics 

multiples. 

La coarctation de l’aorte représentait 5,45 % (soit 4 513 patients) des diagnostics en 

France métropolitaine dont 3 143 patients avec diagnostics multiples. En DROM-COM, 

elle représentait 3,90 % des diagnostics, soit 172 patients dont 141 avec diagnostics 

multiples.  
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Tableau 6. Patients atteints d’une cardiopathie congénitale en France métropolitaine 

de 2009 à 2018 dans la base PMSI-MCO classés selon la CIM-10. 
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Tableau 7. Patients atteints d’une cardiopathie congénitale en DROM-COM de 2009 à 

2018 dans la base PMSI-MCO classés selon la CIM-10. 
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2. Association de diagnostics de cardiopathie congénitale 

 

Les associations de diagnostics de CC en France métropolitaine et en DROM-COM sont 

présentées dans le tableau 8. 

L’association la plus fréquente était la CIV et la CIA, représentant 6,02 % des 82 795 

patients atteints de CC selon la CIM-10 en France métropolitaine (5,70 % en DROM-

COM). 

Nous retrouvions une association entre la TGV et la coarctation de l’aorte pour 

307 patients (0,37 %) en France métropolitaine et 20 patients (0,45 %) en DROM-COM. 

Nous retrouvions une association entre la tétralogie de Fallot et la coarctation de l’aorte 

pour 22 patients (0,03 %) en France métropolitaine et 2 patients (0,05 %) en DROM-COM. 

L’atrésie de l’artère pulmonaire était associée avec une CIV (diagnostic d’atrésie 

pulmonaire à septum ouvert) chez 479 patients (0,58 %) en France métropolitaine et 

43 patients (0,97 %) en DROM-COM. 

 

Tableau 8. Associations de diagnostics de cardiopathies congénitales en France 

métropolitaine et en DROM-COM de 2009 à 2018 dans la base PMSI-MCO selon la 

CIM-10. 
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III. Épidémiologie des cardiopathies congénitales comparées à la population 

générale 

 

1. Principales caractéristiques médico-socio-démographiques 

 

Les tableaux 9 et 10 illustrent ces caractéristiques, respectivement en France 

métropolitaine et en DROM-COM. 

 

Caractéristiques plus fréquentes dans la population atteinte de CC que dans la population 

générale : 

 Les décès : 10 % des enfants atteints de CC décédaient en France métropolitaine 

contre 1,12 % des enfants non atteints (17 % contre 1,97 % en DROM-COM). 

 Les décisions de soins palliatifs : 1,5 % des enfants atteints de CC avait un 

diagnostic de soins palliatifs en France métropolitaine contre 0,06 % des enfants 

non atteints (2,4 % contre 0,09 % en DROM-COM). 

 La multiparité concernait 57,3 % des enfants atteints de CC en France 

métropolitaine contre 52,7 % des enfants non atteints (62,2 % contre 57,8 % en 

DROM-COM). 

 La naissance par césarienne concernait 34,7 % des enfants atteints de CC en 

France métropolitaine contre 18,7 % des enfants non atteints (39,7 % contre 

18,3 % en DROM-COM). 

 La prématurité : 33,7 % des enfants atteints de CC étaient nés entre 24 et 36 SA en 

France métropolitaine contre 7,0 % des enfants non atteints (46,7 % contre 10,3 % 

en DROM-COM). 

 

L’âge de la mère à la naissance de l’enfant différait peu entre la population atteinte de CC 

et la population non atteinte en France métropolitaine et en DROM-COM. 

 

Le sexe masculin était moins fréquent dans la population atteinte de CC que dans la 

population générale : 51,9 % contre 53,8 % en France métropolitaine (50,5 % contre 

52,1 % en DROM-COM).  

 

Les données sur la PMA n’étaient pas disponibles pour la population de référence. 
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Tableau 9. Comparaison des principales caractéristiques médico-socio-

démographiques entre les patients atteints de cardiopathie congénitale en France 

métropolitaine de 2009 à 2018 dans la base PMSI-MCO et la population de référence 

en France métropolitaine de 2010 à 2018 non atteinte de cardiopathie congénitale. 

 

 

  



44 
 

Tableau 10. Comparaison des principales caractéristiques médico-socio-

démographiques entre les patients atteints de cardiopathie congénitale en DROM-

COM de 2009 à 2018 dans la base PMSI-MCO et la population de référence en 

DROM-COM de 2010 à 2018 non atteinte de cardiopathie congénitale. 

 

 

2. Données des codages 

 

Les codages recherchés étaient tous plus fréquents dans la population atteinte de CC que 

dans la population de référence en France métropolitaine et en DROM-COM (représentés 

respectivement en tableaux 11 et 12). 

 Le diabète gestationnel était présent chez 4,4 % des enfants atteints de CC contre 

2,97 % des enfants non atteints en France métropolitaine (5,3 % contre 4,35 % en 

DROM-COM). 

 Le diabète préconceptionnel était présent chez 1,6 % des enfants atteints de CC 

contre 0,48 % des enfants non atteints en France métropolitaine (2,4 % contre 

0,68 % en DROM-COM). 

 La toxicomanie maternelle était présente chez 0,3 % des enfants atteints de CC 

contre 0,09 % des enfants non atteints en France métropolitaine (0,1 % contre 

0,03 % en DROM-COM). 
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Tableau 11. Comparaison des anomalies périnatales et chromosomiques entre les 

patients atteints de cardiopathie congénitale en France métropolitaine de 2009 à 

2018 dans la base PMSI-MCO et la population de référence en France métropolitaine 

de 2010 à 2018 non atteinte de cardiopathie congénitale. 

 

 

Tableau 12. Comparaison des anomalies périnatales et chromosomiques entre les 

patients atteints de cardiopathie congénitale en DROM-COM de 2009 à 2018 dans la 

base PMSI-MCO et la population de référence en DROM-COM de 2010 à 2018 non 

atteinte de cardiopathie congénitale. 
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IV. Épidémiologie des cardiopathies congénitales avec la classification 

pronostique 

 

1. Répartition des cardiopathies congénitales 

 

Le tableau 13 montre la répartition des CC avec la classification pronostique telle que 

décrite en méthode. 

 Les CC sévères représentaient 2 423 enfants sur 10 ans, soit 2,9 % des CC en 

France métropolitaine (109 enfants soit 2,5 % en DROM-COM). 

 Les CC modérées représentaient 26 672 enfants sur 10 ans, soit 32,2 % des CC en 

France métropolitaine (2 042 enfants soit 46,3 % en DROM-COM). 

 Les CC simples et simples à modérées représentaient 44 001 enfants sur 10 ans, 

soit 53,1 % des CC en France métropolitaine (1 726 enfants soit 39,1 % en DROM-

COM). 

 Les CC non classées représentaient 11,7 % des enfants en France métropolitaine 

(12,2 % en DROM-COM). 

 

Tableau 13. Diagnostics de cardiopathie congénitale en France métropolitaine et en 

DROM-COM de 2009 à 2018 avec la base PMSI-MCO, classés selon la classification 

pronostique adaptée aux codes CIM-10. 
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Les CC étaient majoritairement diagnostiquées le premier mois de vie (tableau 14). 

Les CC sévères et modérées étaient plus souvent diagnostiquées avant 1 mois que les 

cardiopathies simples : 90,5 % de diagnostic de CC sévère avant 1 mois en France 

métropolitaine contre 78,4 % pour les CC simples (87,2 % contre 77,8 % en DROM-COM). 

 

Tableau 14. Âge au diagnostic de cardiopathie congénitale en France métropolitaine 

et en DROM-COM de 2009 à 2018 avec la base PMSI-MCO, classés selon la 

classification pronostique adaptée aux codes CIM-10. 

 

 

2. Comparaison entre les groupes de cardiopathies congénitales pour les 

différentes caractéristiques recueillies 

 

a. Les décès 

 

La majorité des décès survenait le premier mois de vie pour les CC sévères et modérées 

(tableau 15). 

 Les enfants atteints de CC sévères décédaient dans 25,6 % des cas, dont 22,1 % 

(178 enfants) avant 1 mois de vie en France métropolitaine (32,9 % en DROM-

COM dont 26,3 % avant 1 mois). 

 Les enfants atteints de CC simples décédaient dans 11,1 % des cas, dont 5,3 % 

(113 enfants) avant 1 mois de vie en France métropolitaine (18,3 % en DROM-

COM dont 7,3 % avant 1 mois). 
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Tableau 15. Décès chez les enfants atteints de cardiopathie congénitale en France 

métropolitaine et en DROM-COM de 2009 à 2018, classés selon la classification 

pronostique adaptée aux codes CIM-10. 

 

 

b. Les soins palliatifs 

 

Le pourcentage de soins palliatifs ne changeait pas selon la gravité de la CC en France 

métropolitaine et en DROM-COM. 

 

c. Le genre 

 

Il y avait 61,2 % de garçons dans les formes sévères de CC en France métropolitaine 

(55,0 % en DROM-COM) (tableau 16). 

Il n’y avait pas d’autre différence selon le sexe en DROM-COM alors qu’en France 

métropolitaine les formes simples et les formes modérées de CC étaient plus fréquentes 

chez le garçon (respectivement 60,3 % et 53,1 %). 

 

Tableau 16. Genre des enfants atteints de cardiopathie congénitale en France 

métropolitaine et en DROM-COM de 2009 à 2018, classés selon la classification 

pronostique adaptée aux codes CIM-10. 
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d. Le terme de naissance 

 

Il y avait plus d’enfants « nés » avant 24 SA dans les groupes de CC modérées et sévères  

par rapport aux autres CC en France métropolitaine et en DROM-COM. C’est-à-dire plus 

d’enfants décédés in utero ou dans le cadre d’une interruption de grossesse : 977 enfants 

pour les CC modérées (soit 5,5 % des CC modérées) et 97 enfants pour les CC sévères 

(soit 5,8 % des CC sévères) en métropole (tableau 17). 

La prématurité entre 24 SA et 36 SA était plus fréquente dans le groupe des CC modérées 

en France métropolitaine (57,1 % des CC modérées) et en DROM-COM (66,9 %). Elle 

n’était pas plus fréquente en cas de CC sévère. 

 

Tableau 17. Terme de naissance chez les enfants atteints de cardiopathie 

congénitale en France métropolitaine et en DROM-COM de 2009 à 2018, classés 

selon la classification pronostique adaptée aux codes CIM-10. 

 

 

e. Le poids de naissance 

 

Il y avait plus de poids à la naissance compris entre 500 g et 2 kg dans les formes 

modérées de CC en France métropolitaine (56,4 % des CC modérées) et en DROM-COM 

(67,9 %) (tableau 18). 

On ne retrouvait pas de différence entre les groupes de CC pour les enfants de moins de 

500 g ou ceux de plus de 4 kg. 
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Tableau 18. Poids de naissance chez les enfants atteints de cardiopathie 

congénitale en France métropolitaine et en DROM-COM de 2009 à 2018, classés 

selon la classification pronostique adaptée aux codes CIM-10. 

 

 

f. L’âge de la mère 

 

En DROM-COM, quand la mère avait plus de 40 ans, il y avait plus de CC simples (16,2 % 

de CC simples contre 6,3 % en France métropolitaine) (tableau 19). 

Il n’y avait pas d’autre différence entre les groupes de CC selon l’âge maternel au moment 

de la naissance.  

 

Tableau 19. Âge de la mère au moment de la naissance chez les enfants atteints de 

cardiopathie congénitale en France métropolitaine et en DROM-COM de 2009 à 2018, 

classés selon la classification pronostique adaptée aux codes CIM-10. 

 

 

g. La parité 

 

Il n’y avait pas de différence entre les groupes de CC selon la parité de l’enfant en France 

métropolitaine et en DROM-COM. 

 

  



51 
 

h. La voie et le mode de naissance  

 

Les césariennes étaient plus nombreuses en cas de CC modérées (46 % des CC 

modérées en France métropolitaine et 49,2 % en DROM-COM) (tableau 20). Elles étaient 

moins nombreuses en cas de CC sévères en métropole (22,6 %). 

Il y avait plus d’extraction instrumentale en cas de CC sévères en DROM-COM (17,4 %). 

Elles étaient moins nombreuses en cas de CC modérées en France métropolitaine et en 

DROM-COM. 

 

Tableau 20. Voie de naissance chez les enfants atteints de cardiopathie congénitale 

en France métropolitaine et en DROM-COM de 2009 à 2018, classés selon la 

classification pronostique adaptée aux codes CIM-10. 

 

 

i. La PMA 

 

Il n’y avait pas de différence entre les groupes de CC si la grossesse faisait suite ou non à 

une procédure de PMA en France métropolitaine et en DROM-COM. 

 

j. Les pathologies périnatales 

 

Il y avait moins de diabète (gestationnel et préconceptionnel) en cas de CC sévères que 

pour les autres groupes de CC en France métropolitaine et en DROM-COM (tableau 21). 
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Tableau 21. Pathologies périnatales chez les enfants atteints de cardiopathie 

congénitale en France métropolitaine et en DROM-COM de 2009 à 2018, classés 

selon la classification pronostique adaptée aux codes CIM-10. 

 

 

k. Les anomalies chromosomiques 

 

En cas de trisomie 21, il y avait plus de CC simples et modérées en France métropolitaine 

et en DROM-COM. 

Il n’y avait pas de différence pour les autres anomalies chromosomiques entre les groupes 

de CC (tableaux 22 et 23). 

 

Tableau 22. Anomalies chromosomiques chez les enfants atteints de cardiopathie 

congénitale en France métropolitaine de 2009 à 2018, classés selon la classification 

pronostique adaptée aux codes CIM-10. 
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Tableau 23. Anomalies chromosomiques chez les enfants atteints de cardiopathie 

congénitale en DROM-COM de 2009 à 2018, classés selon la classification 

pronostique adaptée aux codes CIM-10. 

 

 

V. Épidémiologie des cardiopathies congénitales avec la classification 

physiopathologique 

 

1. Répartition des cardiopathies congénitales 

 

Le tableau 24 montre la répartition des CC avec la classification physiopathologique telle 

que décrite en méthode. 

 Les CC cyanogènes représentaient 8 085 enfants sur 10 ans, soit 9,8 % des CC en 

France métropolitaine (420 enfants soit 9,5 % en DROM-COM). 

o Les CC cyanogènes avec augmentation du flux pulmonaire représentaient 

4 143 enfants sur 10 ans, soit 5,0 % des CC en France métropolitaine 

(202 enfants soit 4,6 % en DROM-COM). 

o Les CC cyanogènes avec diminution du flux pulmonaire représentaient 

3 942 enfants sur 10 ans, soit 4,8 % des CC en France métropolitaine 

(218 enfants soit 4,9 % en DROM-COM). 

 Les CC non cyanogènes représentaient 62 267 enfants sur 10 ans, soit 75,2 % des 

CC en France métropolitaine (3 347 enfants soit 75,8 % en DROM-COM). 

o Les CC obstructives représentaient 6 207 enfants sur 10 ans, soit 7,5 % des 

CC en France métropolitaine (257 enfants soit 5,8 % en DROM-COM). 

o Les CC de type shunt représentaient 56 060 enfants sur 10 ans, soit 67,7 % 

des CC en France métropolitaine (3 090 enfants soit 70 % en DROM-COM). 

 Les CC non classées représentaient 15 % des enfants en France métropolitaine 

(14,7 % en DROM-COM). 
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Tableau 24. Diagnostics de cardiopathie congénitale en France métropolitaine et en 

DROM-COM de 2009 à 2018 avec la base PMSI-MCO, classés selon la classification 

physiopathologique adaptée aux codes CIM-10. 

 

 

Les CC étaient surtout diagnostiquées le premier mois de vie (tableau 25). 

Certaines CC étaient moins diagnostiquées le premier mois de vie que les autres : 

 Les CC non cyanogènes obstructives : diagnostic le premier mois dans 81,4 % des 

cas en France métropolitaine et dans 79,8 % des cas en DROM-COM. 

 Les CC cyanogènes avec diminution du flux pulmonaire (tétralogie de Fallot, 

maladie d’Ebstein, et sténose congénitale de la valvule tricuspide) : diagnostic le 

premier mois dans 80,9 % des cas en France métropolitaine et dans 74,8 % des 

cas en DROM-COM. 
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Tableau 25. Âge au diagnostic de cardiopathie congénitale en France métropolitaine 

et en DROM-COM de 2009 à 2018 avec la base PMSI-MCO, classés selon la 

classification physiopathologique adaptée aux codes CIM-10. 

 

 

2. Comparaison entre les groupes de cardiopathies congénitales pour les 

différentes caractéristiques recueillies 

 

a. Les décès 

 

Il y avait plus de décès le premier mois de vie en cas de CC cyanogènes (tableau 26). 

 Les enfants atteints de CC cyanogènes décédaient dans 14,4 % des cas, dont 

9,7 % (539 enfants) avant 1 mois de vie en France métropolitaine (20,8 % en 

DROM-COM dont 11,8 % avant 1 mois). 

 Les enfants atteints de CC non cyanogènes décédaient dans 7,4 % des cas, dont 

5,1 % (2 275 enfants) avant 1 mois de vie en France métropolitaine (15,9 % en 

DROM-COM dont 11,2 % avant 1 mois). 
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Tableau 26. Décès chez les enfants atteints de cardiopathie congénitale en France 

métropolitaine et en DROM-COM de 2009 à 2018, classés selon la classification 

physiopathologique adaptée aux codes CIM-10. 

 

 

b. Les soins palliatifs 

 

Le pourcentage de soins palliatifs ne changeait pas selon le groupe de CC en France 

métropolitaine (tableau 27). 

Il y avait plus de soins palliatifs en cas de CC cyanogènes en DROM-COM. 

 

Tableau 27. Soins palliatifs chez les enfants atteints de cardiopathie congénitale en 

France métropolitaine et en DROM-COM de 2009 à 2018, classés selon la 

classification physiopathologique adaptée aux codes CIM-10. 
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c. Le genre 

 

Il y avait plus de garçons que de filles pour (tableau 28) : 

 Les CC cyanogènes : 

o CC cyanogènes avec augmentation du flux pulmonaire : 63,6 % de garçons 

en France métropolitaine (56,9 % en DROM-COM). 

o CC cyanogènes avec diminution du flux pulmonaire : 57,4 % de garçons en 

France métropolitaine (51,8 % en DROM-COM). 

 Les CC non cyanogènes obstructives : 57,4 % de garçons en France métropolitaine 

(55,6 % en DROM-COM). 

Il y avait plus de filles pour les CC non cyanogènes à type de shunt : 50,6 % de filles en 

France métropolitaine (50,4 % en DROM-COM). 

 

Tableau 28. Genre des enfants atteints de cardiopathie congénitale en France 

métropolitaine et en DROM-COM de 2009 à 2018, classés selon la classification 

physiopathologique adaptée aux codes CIM-10. 

 

 

d. Le terme de naissance 

 

Il y avait moins de naissances avant 24 SA en cas de CC non cyanogène obstructive 

(1,4 % de ces CC soit 60 enfants en France métropolitaine, 2,8 % en DROM-COM) et de 

CC cyanogène avec diminution du flux pulmonaire (1,8 % soit 48 enfants en France 

métropolitaine, 1,5 % en DROM-COM) (tableau 29).  

Il y avait plus d’enfants nés prématurés entre 24 SA et 36 SA dans le groupe des CC non 

cyanogènes à type de shunt : 16 253 enfants soit 40,5 % des CC non cyanogènes à type 

de shunt en France métropolitaine (1 185 enfants soit 57,4 % en DROM-COM). 
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Tableau 29. Terme de naissance chez les enfants atteints de cardiopathie 

congénitale en France métropolitaine et en DROM-COM de 2009 à 2018, classés 

selon la classification physiopathologique adaptée aux codes CIM-10. 

 

 

e. Le poids de naissance 

 

Il y avait plus de poids à la naissance compris entre 500 g et 2 kg dans les CC non 

cyanogènes à type de shunt en France métropolitaine et en DROM-COM (34,5 % des CC 

à type de shunt en France métropolitaine) (tableau 30). 

En France métropolitaine, il y avait plus de poids à la naissance entre 500 g et 2 kg en cas 

de CC cyanogènes à type de diminution du flux pulmonaire. 

En DROM-COM, il y avait plus de poids à la naissance entre 500 g et 2 kg en cas de CC 

cyanogènes à type d’augmentation du flux pulmonaire. 

Il n’y avait pas de différence selon le type de CC pour les enfants de moins de 500 g ou de 

plus de 4kg. 

 

Tableau 30. Poids de naissance chez les enfants atteints de cardiopathie 

congénitale en France métropolitaine et en DROM-COM de 2009 à 2018, classés 

selon la classification physiopathologique adaptée aux codes CIM-10. 
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f. L’âge de la mère 

 

Il n’y avait pas de différence entre les CC selon l’âge maternel au moment de la naissance 

en France métropolitaine et en DROM-COM. 

 

g. La parité 

 

Il n’y avait pas de différence selon la parité de l’enfant entre les groupes de CC en France 

métropolitaine (tableau 31). 

En DROM-COM, les CC cyanogènes et surtout les CC à type de diminution du flux 

pulmonaire étaient plus nombreuses en cas de multiparité. 

 

Tableau 31. Parité de la mère chez les enfants atteints de cardiopathie congénitale 

en France métropolitaine et en DROM-COM de 2009 à 2018, classés selon la 

classification physiopathologique adaptée aux codes CIM-10. 

 

 

h. La voie et le mode de naissance 

 

Il y avait plus de césariennes en cas de CC non cyanogène à type de shunt en France 

métropolitaine (38,5 % de ces CC) et en DROM-COM (44,8 %) (tableau 32). 

En France métropolitaine, il y avait plus d’extractions instrumentales en cas de CC 

cyanogène à type d’augmentation du flux pulmonaire. 

En DROM-COM, il y avait plus d’extractions instrumentales en cas de CC cyanogène à 

type de diminution du flux pulmonaire et de CC non cyanogène obstructive. 
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Tableau 32. Voie de naissance chez les enfants atteints de cardiopathie congénitale 

en France métropolitaine et en DROM-COM de 2009 à 2018, classés selon la 

classification physiopathologique adaptée aux codes CIM-10. 

 

 

i. La PMA 

 

Il n’y avait pas de différence entre les groupes de CC si la grossesse faisait suite ou non à 

une procédure de PMA en France métropolitaine et en DROM-COM. 

 

j. Les pathologies périnatales 

 

Il n’y avait pas de différence entre les groupes de CC concernant le diabète maternel et la 

toxicomanie maternelle en France métropolitaine et en DROM-COM. 

 

k. Les anomalies chromosomiques 

 

En cas de trisomie 21, il y avait plus de CC non cyanogènes à type de shunt et de CC 

cyanogènes à type de diminution du flux pulmonaire en France métropolitaine 

(respectivement 3 272 patients et 159 patients) et en DROM-COM. 

Il n’y avait pas de différence entre les autres CC pour les différentes anomalies 

chromosomiques (tableaux 33 et 34). 
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Tableau 33. Anomalies chromosomiques chez les enfants atteints de cardiopathie 

congénitale en France métropolitaine de 2009 à 2018, classés selon la classification 

physiopathologique adaptée aux codes CIM-10. 

 

 

Tableau 34. Anomalies chromosomiques chez les enfants atteints de cardiopathie 

congénitale en DROM-COM de 2009 à 2018, classés selon la classification 

physiopathologique adaptée aux codes CIM-10. 

 

 

3. Focus sur la transposition des gros vaisseaux et la tétralogie de Fallot 

 

a. La transposition des gros vaisseaux 

 

La TGV représentait 3,67 % des CC dans la base PMSI-MCO entre 2009 et 2018, soit 

303 naissances par an en France métropolitaine (3,06 % en DROM-COM, soit 

14 naissances par an). 

Les diagnostics étaient faits principalement en période néonatale, plus que dans la 

population globale des CC : 93 % contre 85,2 % en France métropolitaine, 88,9 % contre 

85,1 % en DROM-COM (tableaux 35 et 36). 
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En cas de TGV, par rapport aux CC en général, il y avait plus : 

 De garçons : 67,5 % (soit 2 049 garçons en 10 ans) contre 51,9 % en France 

métropolitaine, 57,0 % contre 50,5 % en DROM-COM. 

 D’enfants nés à terme et entre 2 000 g et 3 999 g : 89,1 % d’enfants nés à terme en 

France métropolitaine contre 63,1 % pour toutes les CC confondues (76,1 % contre 

48,9 % en DROM-COM). 

 De mères multipares : 61,9 % contre 57,3 % en France métropolitaine (66,7 % 

contre 62,2 % en DROM-COM). 

 D’accouchements par voie basse : 75,5 % contre 65,3 % en France métropolitaine 

(67,9 % contre 60,3 % en DROM-COM). 

 

La répartition des décès et des soins palliatifs ne différait pas de la population des CC en 

général. Il y avait autant de diabète maternel que pour le reste des CC (tableaux 37 et 38). 

 

Il y avait moins d’anomalies chromosomiques en cas de TGV. 

 

b. La tétralogie de Fallot 

 

La tétralogie de Fallot représentait 4,18 % des CC dans la base PMSI-MCO entre 2009 et 

2018, soit 330 naissances par an en France métropolitaine (4,33 % en DROM-COM, soit 

13 naissances par an). 

Les diagnostics étaient faits principalement en période néonatale, moins que dans la 

population globale des CC : 78,7 % contre 85,2 % en France métropolitaine, 72,3 % 

contre 85,1 % en DROM-COM (tableaux 35 et 36). 

 

En cas de tétralogie de Fallot, par rapport aux CC en général, il y avait plus : 

 De garçons : 58,1 % (soit 1 919 garçons en 10 ans) contre 51,9 % en France 

métropolitaine, 54,3 % contre 50,5 % en DROM-COM. 

 D’enfants nés à terme et entre 2 000 g et 3 999 g : 79,7 % d’enfants nés à terme en 

France métropolitaine contre 63,1 % pour toutes les CC confondues (84 % contre 

48,9 % en DROM-COM). 

 De mères multipares en DROM-COM : 76,6 % contre 62,2 % (57,9 % contre 

57,3 % en France métropolitaine). 
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 D’accouchements par voie basse : 70,4 % contre 65,3 % en France métropolitaine 

(70,1 % contre 60,3 % en DROM-COM). 

 D’anomalies chromosomiques : principalement de trisomie 21 (Q90) et de 

monosomies et délétions des autosomes (Q93) (tableaux 37 et 38). 

 

La répartition des décès et des soins palliatifs ne différait pas de la population des CC en 

général. 

 

Il y avait moins de diabète maternel (gestationnel et préconceptionnel) que dans la 

population générale des CC. 

 

Tableau 35. Comparaison des principales caractéristiques médico-socio-

démographiques des patients atteints de transposition des gros vaisseaux et de 

tétralogie de Fallot en France métropolitaine de 2009 à 2018 dans la base PMSI-

MCO. 
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Tableau 36. Comparaison des principales caractéristiques médico-socio-

démographiques des patients atteints de transposition des gros vaisseaux et de 

tétralogie de Fallot en DROM-COM de 2009 à 2018 dans la base PMSI-MCO. 
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Tableau 37. Comparaison des anomalies périnatales et chromosomiques des 

patients atteints de transposition des gros vaisseaux et de tétralogie de Fallot en 

France métropolitaine de 2009 à 2018 dans la base PMSI-MCO. 

 

 

Tableau 38. Comparaison des anomalies périnatales et chromosomiques des 

patients atteints de transposition des gros vaisseaux et de tétralogie de Fallot en 

DROM-COM de 2009 à 2018 dans la base PMSI-MCO. 
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VI. Épidémiologie des cardiopathies congénitales avec la classification 

anatomique 

 

Le tableau 39 montre la répartition des CC avec la classification anatomique telle que 

décrite en méthode. 

 Les CC septales représentaient 49,4 % des CC en France métropolitaine de 2009 à 

2018 soit 40 921 enfants (36,2 % en DROM-COM soit 1 599 enfants). 

 Les CC conotroncales représentaient 4,3 % des diagnostics en France 

métropolitaine soit 3 573 enfants (3,4 % en DROM-COM soit 151 enfants). 

 Les obstructions au flux ventriculaire gauche représentaient 4,1 % des CC en 

France métropolitaine soit 3 417 enfants (2,7 % en DROM-COM). 

 Les obstructions au flux ventriculaire droit représentaient 3,2 % des CC en France 

métropolitaine soit 2 677 enfants (2,6 % en DROM-COM). 

 

Tableau 39. Diagnostics de cardiopathie congénitale en France métropolitaine et 

DROM-COM de 2009 à 2018 avec la base PMSI-MCO, classés selon la classification 

anatomique adaptée aux codes CIM-10. 
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Discussion 

 

À notre connaissance notre étude est la première à calculer l’incidence des CC en France 

à partir de la base PMSI. Elle n’a pas pour objectif de remplacer les registres, mais 

d’étudier les diagnostics de CC en France à partir d’un autre référentiel. 

 

I. Hypothèses et interprétations des résultats 

 

1. Incidence 

 

Nous retrouvons beaucoup de diagnostics de « perméabilité du canal artériel » (Q25.0). 

Cette différence avec les chiffres publiés pourrait venir de l’intitulé du codage CIM-10 : le 

canal artériel est codé dès qu’il est présent, notamment chez le prématuré où il est très 

fréquent sans avoir toujours un retentissement sur l’enfant (9,48,49). 

 

2. Âge au diagnostic 

 

Il n’était pas possible de distinguer les diagnostics anténataux des diagnostics postnataux 

réalisés le premier mois de vie. 

Le diagnostic de TGV est essentiellement anténatal, expliquant la fréquence du diagnostic 

avant 1 mois de vie (4,30,41). Au contraire, le diagnostic de tétralogie de Fallot est moins 

fréquent en anténatal et durant les premières semaines de vie (31). 

Les CC d’anomalie du retour veineux pulmonaire et d’obstruction au flux ventriculaire droit 

sont plus difficiles à diagnostiquer en anténatal, et pour certaines de retentissement 

néonatal moins sévère, pouvant expliquer leur diagnostic plus tardif (41). 

Les CC simples sont moins sévères : leur diagnostic est donc moins fréquent chez le très 

jeune enfant avec des signes cliniques plus tardifs. 

 

3. Terme de naissance 

 

Il y a plus d’enfants nés avant 24 SA en cas de CC modérées et sévères. Cela peut 

s’expliquer par des malformations suffisamment sévères pour entraîner une mort fœtale 

spontanée ou des situations d’interruption de grossesse (CC isolée ou associée à d’autres 

malformations) (10,14,41). 
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Le nombre important de CC de gravité modérée nées entre 24 et 36 SA peut s’expliquer 

par un effet de bord (beaucoup d’enfants seraient nés proche du terme) et par le nombre 

de diagnostics de canal artériel présents dans cette catégorie (9,48,49). Il en est de même 

pour les CC de type shunt. 

Les formes sévères de tétralogie de Fallot peuvent avoir un retentissement anténatal 

contrairement à la majorité des TGV : cela peut expliquer le plus grand nombre d’enfants 

prématurés atteints de tétralogie de Fallot (11,30,31,38). 

  

4. Poids de naissance 

 

Les enfants prématurés ont un poids de naissance plus faible que les enfants à terme 

(sauf en cas de pathologie comme le diabète gestationnel ou en cas d’anasarque fœtal) 

expliquant la symétrie entre les 2 valeurs (50). 

 

5. Voie de naissance 

 

Plusieurs raisons pourraient expliquer que nous ayons plus de césariennes en cas de CC 

que dans la population de référence. 

Les fœtus atteints de CC supporteraient moins bien le travail précédant l’accouchement, 

particulièrement en cas de travail induit, nécessitant plus souvent une naissance en 

urgence par césarienne (51,52). Il n’y a pas de différence significative décrite par les 

auteurs entre les CC de diagnostic anténatal ou postnatal. 

La naissance est plus souvent programmée en cas de CC, par déclenchement du travail 

ou par césarienne (51). 

Les enfants atteints de CC sévère naissent plus souvent par voie basse non instrumentale 

que les autres enfants atteints de CC dans notre étude. Ce chiffre est potentiellement lié à 

un effet centre : le diagnostic anténatal de CC sévère requiert une naissance de l’enfant 

dans un centre de réanimation néonatale, lequel est associé à un service d’obstétrique 

référent (53). 

 

II. Comparaison avec la littérature 

 

Notre méthodologie à partir de la base PMSI semble correcte car nous retrouvons 

globalement les mêmes incidences que dans la littérature : 
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 Une incidence de 8,1 pour 1 000 naissances en Europe selon l’étude de Van der 

Linde et al. (4). 

 Une incidence de 7,9 pour 1 000 naissances en 2017 en Europe selon la base 

EUROCAT, dont 8,8 pour 1 000 naissances en France (5). 

 Une incidence de 9,0 pour 1 000 naissances en France dans le registre EPICARD 

(41). 

L’incidence dans notre étude est de 10,0 pour 1 000 naissances, et de 7,6 pour 

1 000 naissances si nous ne considérons pas le canal artériel. La question de cette 

incidence dépend si l’on désire ou non inclure les prématurés chez qui ce diagnostic n’est 

pas toujours significatif (9,48). À noter que ce retrait concerne tous les codages de canal 

artériel y compris chez l’enfant à terme, l’incidence en retirant uniquement les prématurés 

est donc comprise entre 7,6 et 10,0 pour 1 000 naissances. Mais nous ne disposons pas 

du terme pour tous les enfants, l’incidence calculée ne serait pas fiable. 

 

Nos incidences sont assez identiques par type de CC. Nous retrouvons les mêmes 

incidences que Van der Linde et al. et EUROCAT pour les TGV, la tétralogie de Fallot, la 

coarctation de l’aorte (4,5). 

Par exemple, les TGV ont une incidence de 0,31 pour 1 000 naissances pour Van der 

Linde et al. ; 0,37 pour 1 000 naissances en 2017 pour EUROCAT ; 0,37 pour 1 000 

naissances dans notre étude. 

Nos incidences pour les CIV et les CIA sont plus proches de celles de Van der Linde et al. 

que de celles d’EUROCAT. 

Nous observons beaucoup plus de perméabilité du canal artériel (incidence de 3,03 pour 

1 000 naissances) que dans ces études (respectivement 0,34 et 0,44 pour 1 000 

naissances). 

 

Nos critères secondaires sont en accord avec ce qui est décrit dans d’autres études : 

 Décès et soins palliatifs : les CC sont une cause majeure de décès chez l’enfant 

(1,6,54). Les décès surviennent principalement au début de la vie. Les soins 

palliatifs sont fréquents, principalement en cas de CC sévères, et fréquemment liés 

aux décès précoces dans ces contextes (54,55). 

 Genre : il n’y a pas d’influence du sexe sur le risque global de CC (5,20). Il y a plus 

de CC sévères chez les garçons, et plus CC septales chez les filles. 

 L’âge au diagnostic : 85 % des diagnostics sont posés avant 1 mois de vie, incluant 

les diagnostics anténataux (41). 
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 Terme et poids de naissance : les enfants atteints de CC sévères sont plus souvent 

prématurés et de petits poids de naissance (56). Il n’y a pas de différence selon le 

type de CC (5). 

 L’âge de la mère : il n’y a pas plus de CC en cas d’âge maternel supérieur à 30 ans 

(16,17). Cependant il y a plus de TGV dans ce contexte. 

 Voie de naissance : il y a plus de césariennes en cas de CC (51,57,58). Nous 

avons un pourcentage de césarienne en cas de CC (34,7 % en France 

métropolitaine, 39,7 % en DROM-COM) proche de celui décrit aux États-Unis 

d’Amérique (42 %) (57). Il n’y a pas de différence selon le type de CC quant au taux 

de césarienne ou d’extraction instrumentale dans ces études.  

 Parité : la multiparité est plus fréquente en cas de CC par rapport à la population 

générale (14,19). 

 

Nous ne retrouvons pas exactement ce qui est décrit pour les anomalies 

chromosomiques : elles sont plus nombreuses en cas de CC que dans la population 

générale (13,14). Mais nous avons 5 % d’anomalies chromosomiques chez les enfants 

atteints de CC, alors que les chiffres varient de 10 à 15 % selon les études (59). Cela 

pourrait s’expliquer par le choix du codage CIM-10 Q90 à Q99 qui n’inclut pas toutes les 

anomalies chromosomiques et a fortiori génétiques, mais qui était le plus simple à 

rechercher. Cet écart pourrait aussi être dû au manque de précision des codes CIM-10. 

Par contre, nous avons une prédominance des trisomies 21 parmi les causes 

chromosomiques de CC, comme décrit par d’autres auteurs (13,14). 

 

III. Forces et faiblesses de l’étude 

 

Notre étude permet une exhaustivité des diagnostics de CC en France car le codage des 

diagnostics de séjour hospitalier est obligatoire. Cela n’aurait pas été possible avec les 

registres (42). La population étudiée est grande, augmentant la pertinence de la 

comparaison entre la population atteinte de CC et la population non atteinte sur de 

nombreux critères existants dans la base PMSI. 

Une autre force de notre recueil est l’appel de données réalisé auprès de la base PMSI 

par des médecins du DIM, experts de la base. 

Nous avons inclus avant 2 ans révolus pour limiter l’effet de bord et les données 

incomplètes sur la période étudiée. Cela n’a pas dû diminuer notre exhaustivité car les CC 

sont de diagnostic précoce dans la vie de l’enfant, encore plus si elles sont sévères (4). 
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Nous avons choisi le lieu de résidence plutôt que le lieu de naissance ou de diagnostic de 

l’enfant pour le considérer comme appartenant à la population française. Ce choix nous 

semble être le moins à risque d’erreur. 

 

Contrairement aux registres, nous perdons en précision ce que nous gagnons en 

exhaustivité de diagnostics par la base PMSI. Les codages CIM-10 sont peu précis, non 

basés sur l’IPCCC. Il y a un risque de mauvais codage quand ils ne sont pas réalisés par 

des spécialistes : nous avons choisi des ordres de priorité pour certains diagnostics, mais 

cela ne permettait pas de corriger totalement ce défaut. Il reste de nombreux diagnostics 

non classés et non précis, notamment en Q24.8 (autres malformations cardiaques 

congénitales, précisées) et en Q24.9 (malformation cardiaque congénitale, sans 

précision). Cela explique aussi le nombre important de diagnostics multiples. 

 

Pour limiter les imprécisions, nous avons choisi d’utiliser des classifications reconnues de 

CC, triant et regroupant les diagnostics, et d’inclure un ordre de priorité de ces 

diagnostics. Elles ont l’avantage d’inclure les CC les plus fréquentes (sans précision sur 

leur forme) et de bien les différencier. Mais ces classifications n’incluent pas toutes les 

CC. De plus, la classification pronostique utilisée est à la base une classification établie 

chez l’adulte et non pas l’enfant. 

Les tris (par les classifications et en amont) permettent de rendre plus lisibles l’analyse 

des résultats et leur interprétation. Il est plus facile d’étudier globalement les types de CC, 

et de les comparer. Cela limite les analyses fines par CC, car certaines informations 

peuvent ne pas apparaitre. Pour 2 CC fréquentes (la TGV et la tétralogie de Fallot), nous 

avons décidé d’analyser tous les critères en dehors des classifications pour éviter ce 

problème. 

 

La qualité des codages est variable. Les codages CIM-10 sont obligatoires, mais certains 

n’influent pas sur la tarification du séjour hospitalier, principalement parmi les données 

associées collectées. Ces codages annexes ne sont parfois pas réalisés avec les autres 

codages de l’enfant, par manque de temps, oubli, ou méconnaissance. Les professionnels 

de santé en France sont généralement insuffisamment formés aux codages (44). 

Les données du lien mère-enfant dans le PMSI-MCO ont permis une meilleure fiabilité 

pour certains codages mieux valorisés chez la mère, mais celles-ci n’étaient disponibles 

que depuis 2012, donc sur une population plus faible (46). L’interprétation des résultats 

issus de ces données doit être plus prudente. 
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Il en est de même avec les données du PMSI-HAD qui sont plus fiables pour les codages 

de décès. Nous n’avons pas réalisé le chaînage pour le codage « soins palliatifs » car les 

critères ne sont pas identiques entre le PMSI-MCO et le PMSI-HAD. 

Le codage P96.4 « Interruption de grossesse » n’a pas été effectué car le chaînage mère-

enfant est difficile à réaliser dans ce contexte : le fœtus n’a pas toujours d’identité ou de 

séjour hospitalier. Son diagnostic de CC peut également ne pas être posé. 

 

Les DROM-COM sont analysés séparément car les populations sont différentes de la 

France métropolitaine. Les accès aux plateaux diagnostiques et de soins y sont parfois 

plus difficiles (60). Ce choix pose le problème d’une réduction de l’effectif : certaines CC 

sont peu nombreuses en DROM-COM, limitant l’interprétabilité de leur analyse. 

L’interprétation de plusieurs critères (décès, terme et poids de naissance, âge de la mère, 

PMA, parité, voie d’accouchement et mode d’extraction) est limitée car leurs effectifs ne 

représentent pas la totalité des enfants atteints de CC. 

Il peut y avoir un biais de confusion : les informations peuvent être mieux codées en cas 

de CC plus graves, selon l’unité d’hospitalisation (par exemple maternité ou réanimation 

néonatale), selon l’âge au diagnostic. 

Les liens HAD et mère-enfant permettent de diminuer le pourcentage de données 

manquantes mais insuffisamment, notamment car le lien mère-enfant n’existe que depuis 

2012 (46). 

 

La population de comparaison n’est pas atteinte de CC, cependant elle inclut des enfants 

atteints d’autres pathologies qui peuvent aussi influencer les critères secondaires étudiés. 

Il n’était pas réaliste d’exclure de cette population tous les enfants malades (de diverses 

pathologies) car cela aurait demandé d’exclure une très grande liste de codages de 

l’analyse. Ce choix modifie peu nos critères étudiés car ils sont surtout néonataux, donc 

influencés principalement par les malformations congénitales dont l’incidence est, comme 

dit en introduction, d’environ 25 pour 1 000 naissances dont 30 % de CC. 

La population de référence utilisée concerne les enfants de 2010 à 2018 non porteurs de 

CC, car il n’est possible d’accéder à la base PMSI que pour les 9 dernières années + 1 

année de flottement. Nous avons retravaillé la population de référence en 2020, ne 

permettant plus l’accès à 2009. Il y a cependant peu de risques que cette année 

manquante modifie la comparaison avec les enfants porteurs de CC, aucun évènement 

sanitaire de grande ampleur n’étant connu en France en 2009. 
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IV. Perspective : amélioration de la base PMSI et association aux registres 

 

La précision de la base PMSI pourrait être améliorée avec la CIM-11 qui code les CC en 

utilisant l’IPCCC (61). Mais une épidémiologie descriptive des cardiopathies congénitales 

peut être plus difficile à réaliser si les diagnostics sont trop précis : ceux-ci deviendraient 

trop nombreux à analyser et l’effectif par CC diminuerait. Il faudrait réaliser les analyses 

par groupe de CC ou s’intéresser séparément aux CC fréquentes pour faciliter la lecture et 

l’interprétation de telles données. 

 

Malgré leurs limites, les registres restent une solution valable et évitent la majeure partie 

des problèmes de précision et de recueil que nous discutons (42). La base de recueil et le 

classement des CC existent déjà dans la majorité des registres. 

Dans la réflexion sur les registres dirigée par Santé publique France, il est suggéré une 

meilleure collaboration entre les registres existants pour alimenter une base commune 

plutôt que l’établissement d’un registre unique (plus coûteux financièrement, 

humainement, et avec un manque de proximité). Le rattachement aux services publics 

pour améliorer les moyens financiers de tous ces registres est aussi souhaité. 

Les registres sont, sur le long terme, préférables à la base PMSI seule tant sur le plan de 

la précision que du suivi au long cours d’une population, mais nécessitent d’être renforcés. 

 

Il paraît intéressant d’utiliser des données issues du PMSI pour alimenter les registres, en 

plus des autres moyens à leur disposition pour suivre l’état de santé de leur population 

ciblée. 
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V. Conclusion 

 

L’incidence des cardiopathies congénitales en France métropolitaine de 2009 à 2018 est 

de 10,0 pour 1000 naissances, avec un total de 82 795 enfants selon la base PMSI. Cette 

incidence est proche de celles calculées par les registres. 

En excluant le diagnostic de canal artériel, fréquent dans la population prématurée, elle 

est de 7,6 pour 1 000 naissances. 

 

Les CC sont plus fréquentes en cas de multiparité, et plus sévères en cas de sexe 

masculin. Les décès sont 7 fois plus fréquents que pour des enfants non atteints de CC. 

 

La base PMSI est un bon complément des registres pour établir une épidémiologie la plus 

complète possible des CC en France et des facteurs de risque qui leur sont associés. 

L’intégration de la base PMSI aux registres, en améliorant sa précision par l’utilisation de 

la CIM-11, semble à terme une excellente solution pour une épidémiologie assez précise 

et exhaustive des CC en France. 

 

Nous avons prévu d’utiliser ces données issues du PMSI avec le lieu de résidence des 

enfants, et de les associer aux données démographiques et de pollution de l’Institut 

national de la statistique et des études économiques (INSEE) pour rechercher des 

facteurs de risques environnementaux de CC.  
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Annexes 

 

Annexe 1. Diagnostics de cardiopathies congénitales, codes de la 10e classification 

internationale des maladies (CIM-10, version française) (45). 
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Annexe 2. Diagnostics des anomalies chromosomiques, codes de la 10e 

classification internationale des maladies (CIM-10, version française) (45). 
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Annexe 3. Distribution des diagnostics de cardiopathie congénitale de mai 2005 à 

avril 2008 dans le registre EPICARD (d’après Khoshnood et al., Heart 2012;98 (41)). 

 

 

 

Annexe 4. Mortalité selon le type de cardiopathie congénitale de mai 2005 à avril 

2008 dans le registre EPICARD (d’après Khoshnood et al., Heart 2012;98 (41)). 
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Résumé : 

Introduction : Les cardiopathies congénitales (CC) ont une incidence de 8 à 9 pour 

1 000 naissances. Les données épidémiologiques françaises proviennent de registres, mais 

ceux-ci manquent d’exhaustivité sur le territoire. Notre objectif est d’utiliser la base médicale et 

démographique du PMSI-MCO (programme de médicalisation des systèmes d’information 

médecine-chirurgie-obstétrique-odontologie) pour un recueil épidémiologique exhaustif des 

CC en France de 2009 à 2018. 

 

Matériels et méthodes : Nous avons inclus de 2009 à 2018 les enfants de moins de 2 ans 

résidant en France, atteints de CC dans la base PMSI-MCO selon les codages de la 

10e classification internationale des maladies. Les données sont séparées entre la métropole 

et les départements ultramarins. D’autres données épidémiologiques sont recueillies : l’âge au 

diagnostic, le décès et l’âge au décès, les soins palliatifs, le genre, le terme et le poids de 

naissance, l’âge de la mère, l’existence d’une procréation médicalement assistée, le mode de 

naissance, la présence d’anomalies chromosomiques et périnatales. Les données sont 

comparées à une population de référence non atteinte de CC dans la base PMSI-MCO, et 

entre les CC. 

 

Résultats : En France métropolitaine, 82 795 enfants étaient atteints de CC, 4 414 en outre-

mer. L’incidence des CC en France de 2009 à 2018 était de 10,0 pour 1 000 naissances. Elle 

était de 7,6 pour 1 000 naissances en excluant le codage du canal artériel. Quatre-vingt-cinq 

pour cent des CC étaient diagnostiquées avant 1 mois de vie. Huit pour cent des enfants 

atteints de CC décédaient (5,5% avant 30 jours de vie). Les CC sévères étaient plus 

fréquentes chez les garçons. Par rapport à la population générale, il y avait plus de CC en cas 

de multiparité, de césarienne, de prématurité. Il n’y avait pas plus de CC selon le genre ou 

l’âge maternel. 

 

Conclusion : Les CC sont fréquentes, 1% des naissances. Leur incidence par la base PMSI-

MCO est légèrement supérieure à celle des registres. La base PMSI-MCO est de qualité et 

peut s’inscrire en complément des registres pour étudier l’épidémiologie des CC. 
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