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Introduction 

 

Les malformations cardiaques sont la première cause de malformation congénitale en 

France. La prévalence varie entre 0,5% et 1% des naissances vivantes selon les registres 

Européens. En France, on estime à 5000 le nombre de nouveaux cas par an pour 800 000 

naissances. On estime que 15 % des cardiopathies congénitales ont une anomalie génétique 

associée et le risque de récurrence globale familiale est de l’ordre de 2,2%. Lorsqu’un premier 

enfant est atteint par une cardiopathie congénitale, le risque est multiplié par 2 ou 3 par 

rapport à la population générale. 

 La démographie des cardiopathies congénitales est en pleine mutation en raison des 

progrès dans les différentes étapes de leur prise en charge. La modernisation des outils 

diagnostics ante et post nataux ainsi que l’amélioration des techniques de chirurgie, 

d’anesthésie et de réanimation a contribué à une augmentation notable de l’espérance de vie 

des patients souffrant de ces pathologies. Depuis l’an 2000, plus de la moitié des personnes 

vivantes avec des cardiopathies congénitales sont adultes. Le passage à l’âge adulte est donc 

devenu une question primordiale ces dernières années. Les modifications de cette population 

ont conduit à une réflexion locale sur la prise en charge générale des cardiopathies 

congénitales. Elle consiste à développer l’articulation avec les équipes de gynécologie 

obstétrique pour améliorer la prise en charge néonatale et des cardiologues adultes pour 

améliorer entre autre le passage à l’âge adulte.  

L’historique et l’évolution des pratiques au CHU de Brest ont modifié l’activité de 

cardiologie pédiatrique. Les nouvelles orientations géopolitiques et l’évolution de la 

population suivie imposent une réflexion sur l’organisation de la prise en charge de cette 

population. Il est donc essentiel de connaître de manière précise la manière dont se stratifie les 

différents composants de la cardiologie pédiatrique brestoise. Cette étude consiste en une 

analyse de l’ensemble des enfants suivis en consultation de cardiologie pédiatrique au CHU 

de Brest. Cela permet de connaître l’importance de l’activité mais également sa répartition par 

tranche d’âge et par pathologie. Cette analyse permet de définir les axes de travail afin 

d’améliorer les pratiques ainsi que de définir les besoins.  
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I. Méthodologie et outils d’analyse. 

 

Cette étude est une analyse de la population de consultation de cardiologie pédiatrique 

du CHU de Brest en mai 2012. C’est une étude descriptive et rétrospective de cohorte. 

Depuis 2007, les dossiers de consultations de cardiologie pédiatrique ont été 

informatisés. Il existe un dossier pour chaque enfant reprenant l’ensemble de l’histoire 

clinique ainsi que les données d’évolution. Ce dossier informatique est ouvert lors de la 

première consultation et mis à jour à chaque rendez-vous. Un examen clinique systématique 

et une échographie cardiaque sont réalisés lors de la consultation de cardiologie pédiatrique. 

La mesure de la pression artérielle, de la saturation et la réalisation des électrocardiogrammes 

sont réalisées par une infirmière dédiée. Ces différents éléments sont colligés dans le dossier 

informatisé. Les dossiers sont conservés tant que le patient est suivi puis détruit lorsqu’aucun 

rendez vous n’est programmé. L’ensemble des dossiers a constitué la base de données de 

l’étude. 

Les données reportées dans ce logiciel sont : 

‐ La date de naissance. 

‐ Le sexe. 

‐ Le diagnostic cardiologique principal. La classification des cardiopathies 

congénitales est réalisée selon les codes STS/EACTS (Annexe). 

‐ Les diagnostics cardiologiques associés, permettent une description complète de la 

cardiopathie ainsi que ces éventuelles complications naturelles ou étant survenues 

au cours de la prise en charge thérapeutique. 

‐ Le diagnostic génétique s’il existe. 

‐ Les dates d’interventions chirurgicales, leur nombre et le site de chirurgie. 

‐ Les examens complémentaires réalisés et leurs nombres. 

‐ Le nombre de cathétérismes interventionnels. 

‐ Le nombre de transferts pris en charge par le SMUR secondaire pédiatrique. 

Ces différents éléments constituent les critères étudiés dans cette étude. Cette méthode permet 

d’enregistrer dans une même base de données l’histoire clinique quasi complète de chaque 

enfant suivi ou qui a été suivi. 

La base de données comprend 2500 dossiers qui ont été analysés. 1542 patients ont pu être 

inclus. 

Le critère d’inclusion est tout enfant présent dans la base de données ayant une pathologie 

nécessitant un suivi cardiologique. 
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Le groupe principal de patients inclus est constitué par les enfants présentant une cardiopathie 

congénitale. Le foramen ovale perméable, le canal artériel ne soufflant pas et les sténoses 

fonctionnelles de la voie pulmonaire n’ont pas été considérés comme des cardiopathies et 

n’ont donc pas été inclus. 

Les autres patients inclus sont les patients d’oncologie traités par chimiothérapie 

cardiotoxique, les patients souffrant de pathologies neuromusculaires, de pathologies 

rythmologiques, d’hypertension artérielle, d’hypertension artérielle pulmonaire et de 

cardiomyopathies. 

Les critères de non inclusion sont les consultations pour souffle fonctionnel, douleur 

thoracique sine materia, palpitations sans étiologie retrouvée après bilan. 

Le patient le plus âgé est né le 29/07/1976 (36 ans). Le dernier patient inclus est né en Mai 

2012 (2 semaines). L’âge moyen de la population d’étude est de 7,5 ans pour un Sex Ratio de 

1,1. 

L’ensemble de ces données est comparé aux données plus générales des centres parisiens de 

l’association M3C (Malformations Cardiaques Congénitales Complexes). 

L’analyse statistique de la consultation de cardiologie pédiatrique est fondée sur les rapports 

entre le nombre de patients de chaque sous-groupe de la consultation et la population totale 

étudiée. 

L’analyse statistique des cardiopathies congénitales consiste en le rapport entre le nombre de 

patients pour chaque sous-groupe de cardiopathies et le nombre total de patients présentant 

une cardiopathie congénitale. 

L’analyse des interventions chirurgicales, des cathétérismes est donnée en valeur absolue. 

L’analyse statistique des transferts pédiatriques est basée sur le rapport du nombre de transfert 

pour motif cardiologique et le nombre de transferts pédiatriques secondaires total depuis 

2009. 

Une pyramide des âges a été constituée pour l’étude de la répartition par tranche d’âge de la 

population suivie.  
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II. Résultats. 

 

A. Description de la population de cardiologie pédiatrique 

 

Graphique n° 1 : Répartition de la consultation en grandes familles de pathologies 

 

 

Le plus grand nombre des  consultations concerne la cardiologie congénitale. Le suivi de 

patients d’oncologie représente également une part importante de la consultation. Il s’agit du 

suivi des patients traités par des produits de chimiothérapie cardiotoxique. Les produits les 

plus souvent utilisés sont les Antracyclines qui sont couramment utilisés chez l’enfant tant 

dans les traitements des tumeurs solides que dans les hémopathies. 

La rythmologie représente 7% des motifs de consultation soit 103 patients. Il faut noter que 

ces anomalies rythmologiques peuvent être isolées ou associées à une cardiopathie. Ces 

dernières sont intégrées dans le groupe cardiopathie congénitale. 

Les pathologies neuromusculaires constituent également une part non négligeable. Les 

enfants souffrant de maladies neuromusculaires sont suivis dans le cadre d’une consultation 

pluridisciplinaire. Le suivi cardiologique de ces pathologies est nécessaire. Certaines de ces 

pathologies neuromusculaires ont un tropisme cardiaque avec atteinte de la fonction 

myocardique. Le suivi cardiologique intervient donc précocement après le diagnostic avec la 

mise en place de traitement spécifique. 
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1. Les cardiopathies congénitales 

 

Graphique n°2 : Pathologies cardiaques rencontrées en consultation. 

   

Ce schéma représente la répartition de l’ensemble des pathologies cardiaques qui sont suivies 

en consultation de cardiologie pédiatrique au CHU de Brest. Les cardiopathies sont classifiées 

selon les méthodes de l’analyse segmentaire. La grande majorité des cardiopathies suivies est 

constitué par les shunts intracardiaques que sont les communications interauriculaires (CIA), 

les communications interventriculaires (CIV), les canaux atrio-ventriculaires (CAV) et les 

canaux artériels persistants (PCA). Ils constituent 47 % des motifs cardiologiques de 

consultation. Les obstacles gauches  ainsi que les anomalies de la voie droite représentent le 

deuxième groupe de pathologie avec respectivement 13% et 15% des motifs de consultation 

cardiologique. Les motifs de consultations rythmologiques sont en 4
ième

 position avec 7 % des 

motifs de consultations pour raison cardiologique. 

 

La confrontation de la population de cardiopathie congénitale suivie à celle de Necker-

Enfants malades en 2011 est présentée dans le graphique et le tableau suivant. Les 

cardiopathies sont classées par argument de fréquence. 
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Graphique n°3 : Données comparatives de la cohorte M3C et la population de consultation 

d’étude. 

 

Tableau n°I : Données chiffrées des cohortes M3C et de la population d’étude. 

 Brest (pourcentages valeurs absolues, Sex Ratio) Necker (pourcentages) 

CIV 33% (386) 1,05 30% 

CIA 21% (248) 0,64 8% 

SVP 7,6% (89) 0,9 7% 

PCA 4 ,5% (52) 0,5 7% 

CoA 5,5 % (60) 3,1 6% 

T4F 3% (34) 1 6% 

SVAo 6% (68) 5,1 5% 

TGV 2,1% (24) 3,8 5% 

CAV 4% (46) 0,48 4% 

APSI 0,6% (7) 1,3 2% 

APSO 1 % (6) - 2% 

AT 0,3 % (4) - 2% 

TAC 0,2% (3) - 2% 

RVPA 1% (6) 0,3 2% 

MV 1,2% (11) 0,83 1% 

HypoVG 0,2% (2) - 1% 

IAAo 0,4% (5) - 1% 

VU 1% (7) 8 1% 

Ebstein 0,4% (5) - 1% 

DD 0,1% (2) - 1% 

Autres 8% 6% 

 

CIV : Communication inter ventriculaire    CIA : Communication inter auriculaire  SVP : Sténose valvulaire pulmonaire   

PCA : Persistance du canal artériel      CoA : Coarctation de l’aorte    T4F : Tétralogie de Fallot   SVAo : Sténose valvulaire aortique 

TGV : Transposition des gros vaisseaux   CAV : Canal atrio‐ventriculaire   APSI : Atrésie pulmonaire à septum intact 

APSO : Atrésie pulmonaire à septum ouvert    AT : Atrésie tricuspide   TAC : Tronc artériel commun   

RVPA : Retour veineux pulmonaire anormal total    MV : Malposition vasculaire   HypoVG : Hypoplasie du ventricule gauche 
IAAo : Interruption de l’arche aortique   VU : Ventricule unique  DD : Double discordance     
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La répartition globale des différentes pathologies est identique dans les deux populations en 

dehors de quelques exceptions qui sont facilement explicable. Il existe par contre une 

différence notable de proportion de CIA dans les deux populations. On note par ailleurs une 

proportion moins importante de Tétralogie de Fallot et de Transposition des gros vaisseaux 

dans la population de consultation brestoise. Les autres formes de cardiopathies sont 

beaucoup plus rares. Les chiffres obtenus semblent être plus divergents. Les chiffres semblent 

trop faibles pour être statistiquement interprétables. 

 

2. Rythmologie 

 

Actuellement le nombre de patient suivi pour une pathologie rythmologique isolée ou 

associée à une cardiopathie est de 103 soit 7 % des motifs de consultation en cardiologie 

pédiatrique.  

 

Graphique n°8 : Répartition de la pathologie rythmologique dans la population d’étude. 

 
 

Les troubles rythmiques les plus fréquents dans notre cohorte sont les troubles du rythme 

supra ventriculaire. Les troubles du rythme supra ventriculaire de la population d’étude sont 

présentés dans le graphique suivant. 
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Graphique n°9 : Troubles du rythme supra ventriculaire. 

 

Les troubles du rythme supra ventriculaire les plus fréquents dans notre population sont les 

Tachycardies jonctionnelles. Elles représentent 33% des pathologies rythmiques suivies. Les 

extrasystoles auriculaires sont une cause fréquente de consultation pour irrégularité du rythme 

cardiaque à l’auscultation réalisée lors d’examens systématiques chez le nouveau né et le 

nourrisson. 

 

Graphique n° 12 : Répartition des troubles de conduction.  

 

Le trouble de conduction le plus fréquent dans la population d’étude est le bloc auriculo-

ventriculaire. 
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 Graphique n° 13 : Détail des blocs auriculo-ventriculaires dans la population d’étude. 

 

La majorité des BAV complets sont séquellaires d’une chirurgie réparatrice soit 42 % de 

l’ensemble des BAV. Dans cette cohorte il n’y a qu’un seul BAV associé à une cardiopathie 

congénitale. Il s’agit d’un BAV complet s’intégrant dans un lévoisomérisme. Les BAV 

congénitaux ou immuns représentent 25% de l’ensemble des BAV. 

 

Tableau n° III : Relation entre troubles de conductions post-opératoires et le type de chirurgie 

réalisé. 

BAV post opératoire BSA post opératoire 

• CIV Périmembraneuse large avec 

extension trabéculée : mise en place 

d’un patch 

• CIV Trabéculée large : Mise en place 

d’un patch 

• CAV complet : cure de CAV complet 

• Double discordance avec CIV 

Perimembraneuse large avec 

extension trabéculée : Double Switch 

et cure de CIV par mise en place d’un 

patch 

• Tetralogie de Fallot régulière : Cure 

complète 

• Hypoplasie du ventricule droit sur 

atrésie tricuspide : DCPT 

• CIV Trabéculée large : cure de CIV 

par mise place de patch 

• TGV : Switch artériel 

• TGV+ dysplasie mitrale : Switch 

artériel 

• Coarctation de l’aorte isolée : Cure de 

coarctation 
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Parmi les enfants souffrant de troubles de la conduction certains ont du subir l’implantation 

d’un pace maker (PM). Tous les BAV congénitaux et post-opératoires ont nécessité un 

appareillage. Un BSA sur 5 a nécessité un appareillage. 

 

Graphique n°14 : Enfants porteurs de pace maker. 

 

 

B. Chirurgie 

 

Dans la population de patients ayant une cardiopathie congénitale, 31% des enfants ont subi 

au moins une intervention chirurgicale. La majorité de ces enfants opérés, soit 78 %, n’ont 

subi qu’une seule intervention chirurgicale.  Seulement 6 % des enfants de la cohorte  ont subi 

plus d’une intervention, soit 20 % des enfants opérés.  

 

Tableau n° V : Proportion d’intervention par pathologie. 

 

CIA : Communication inter auriculaire        CIV : Communication inter ventriculaire 

SVP : Sténose valvulaire pulmonaire            SVAo : Sténose valvulaire aortique 

 

 

 

 

CIA CIV SVP SVAo Mitrales 

22%   

Chirurgie : 14% 

Cathétérisme : 8% 

14 % 

 

36% 

Chirurgie : 9% (non isolée) 

Cathétérisme : 25% 

32% 15% 
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Les différents types de pathologies que présentent les patients qui ont subi plus d’une 

intervention chirurgicale sont présentés dans le schéma suivant. 

 

Schéma n° 1 : Patients ayant nécessité plus d’une intervention chirurgicale ou par 

cathétérisme. 

 

Dans cette cohorte 43 % des patients ayant subi plus d’une intervention chirurgicale 

présentent une pathologie du cœur gauche isolée ou associée à une cardiopathie plus 

complexe. Seulement 8 % des patients ayant subi plus d’une intervention présente une 

pathologie du cœur droit. 

 

Le nombre d’interventions chirurgicales varie entre 20 et 30 par an. Le pic maximal était en 

2008 avec 43 interventions. Le nombre d’interventions moyen est de 26 par an. 

Graphique n° 16 : Nombres d’interventions chirurgicales par an. 
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La prise en charge chirurgicale est réalisée dans différents sites spécialisés. Ces sites ont varié 

dans le temps. 

 

Graphique n° 17 : Nombre d’interventions chirurgicales par sites et par années depuis 1995. 

 

Les sites de chirurgie cardiaque pédiatrique avec lesquels le CHU de Brest s’est le plus 

associé sont le centre Necker Enfants Malades et l’Institut Jacques Cartier de Massy. Depuis 

2009, une association avec l’Hôtel Dieu à Nantes s’est développée. 

 

C. Cathétérisme 

 

Le cathétérisme interventionnel occupe une place essentielle dans la prise en charge 

thérapeutique de l’enfant. Il a été réalisé 102 cathétérismes interventionnels depuis l’an 2000 

pour le traitement de différentes pathologies présentées dans le schéma suivant soit une 

moyenne de 8,5/ an. Les gestes les plus couramment réalisés sont les dilatations valvulaires en 

particuliers de la voie pulmonaire. Le cathétérisme interventionnel avec mise en place de 

matériel se développe également. Il s’agit des occlusions de canal artériel et de CIA par du 

matériel prothétique adapté. 
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Graphique n° 19 : Cathétérismes interventionnels en nombre et par indication. 

 

 

D. Transferts 

 

Il a été mis en place depuis décembre 2008 une activité de SMUR pédiatrique secondaire au 

sain même de l’équipe de réanimation  pédiatrique et néonatale du CHU de Brest. Un certain 

nombre de transferts a été réalisé pour motif cardiologique vers les centres chirurgicaux. Il 

s’agit également de transferts des hôpitaux périphériques vers le CHU de Brest. Les transferts 

réalisés par le SMUR pédiatrique secondaire varient entre 4% en 2010 et 6% en 2011 de 

l’ensemble des transferts soit un total de 34 transferts sur 3 ans. 

 

Graphique n° 20 : Transferts pédiatriques secondaires pour motif cardiologique de 2009 à 

2011. 
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Graphique n°21 : Etiologies des patients ayant nécessité un transfert par le SMUR pédiatrique 

secondaire vers les centres de références chirurgicaux. 

 

 

 

Les deux principales causes de transfert vers les centres de référence sont la coarctation de  

l’aorte et la transposition des gros vaisseaux. Ce sont en règle générale des transferts en 

période néonatale pour prise en charge chirurgicale ou par cathétérisme interventionnel rapide 

(sténoses valvulaires pulmonaires critiques ou les atrésies pulmonaires à septum intact). Le 

transfert des myocardiopathies peut être réalisé pour bilan étiologique spécifique ou bien pour 

la nécessité au recours aux techniques d’assistance. Le motif chirurgical concerne 83% des 

transferts. Le cathétérisme interventionnel concerne 11% des transferts en excluant la 

transposition des gros vaisseaux. 
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E. Données démographiques et passage à l’âge adulte 

 

L’âge moyen de la population suivie est de 7,5 ans avec un Sex Ratio de 1,1. Le patient le 

plus âgé est né le 29/07/1976 (36 ans) et le patient le plus jeune est né le 11/06/2012 (2 

semaines). La médiane est de l’ordre de 8,5 ans. 

 

Graphique n° 22 : Pyramide des âges. 

 

 

Si l’on considère que le passage vers la consultation de cardiologie adulte se fait vers 18 ans, 

on estime à 219 le nombre de patients passant à l’âge adulte dans les 5 prochaines années. 
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Tableau n° VI : Pathologies des patients passant à l’âge adulte dans les 5 prochaines années. 

 

Pathologies Nombres de patients 

 (Valeurs absolues) 

 Sex Ratio 

G/F 

CIV 25 dont 8 porteurs de matériels  1,4 

CIA 26 dont 11 porteurs de matériels  0,44 

Coarctations de l’aorte 13  1,6 

Obstacles gauches 14  4,5 

Myocardiopathies 7  1,3 

Transpositions des gros vaisseaux 6  5 

Sténoses valvulaires pulmonaires 14  1,2 

CAV 6  0,5 

Tétralogies de Fallot 8  0,6 

Ventricules uniques 2  - 

Retours veineux pulmonaire 

anormaux 

1  - 

Tronc artériel commun 1  - 

Malposition des gros vaisseaux 1  - 

Oncologie 39  1,2 

Rythmologie 10  1,5 
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III. Discussion 

 

L’analyse de la population suivie en cardiologie pédiatrique au CHU de Brest a permis 

de définir huit grandes familles de pathologies nécessitant un suivi. Elles correspondent aux 

motifs de suivi les plus fréquents selon les données de la littérature en Europe ou aux Etats 

Unis (1,2). Le pivot central de la cardiologie pédiatrique est la cardiologie congénitale. Le 

reste de la population suivie se répartie entre l’oncologie, la rythmologie, les pathologies 

neuromusculaires, les dysfonctions cardiaques primitives ou secondaires, l’hypertension 

artérielle et l’hypertension artérielle pulmonaire.  

L’analyse de la population active de consultation du CHU de Brest nous permet de 

faire une photographie de cette activité. Ses différentes composantes nous donnent une 

meilleure lisibilité et des éléments de réflexion sur les axes de développement de la 

cardiologie pédiatrique. L’analyse des motifs de transfert pour cause cardiologique  permet de 

réfléchir autour du diagnostic anténatal et l’analyse de la pyramide des âges d’anticiper la 

prise en charge de toute cette population croissante représentée par les adultes atteints de 

cardiopathie congénitale. C’est autour de ces deux axes de réflexion qu’il semble intéressant 

de baser le développement et l’enrichissement des relations avec les gynéco-obstétriciens et 

les cardiologues adultes ainsi qu’avec toutes les spécialités avec lesquelles l’équipe de 

cardiopédiatrie Brestoise interagit. 

 

La description de la population Parisienne de cardiopathie congénitale a déjà été 

réalisée par l’équipe du Centre Hospitalier Necker-Enfants Malades. Il a été possible de 

comparer nos résultats avec ceux d’une équipe de référence en cardiologie congénitale. 

Comme dans cette étude le centre de Necker-Enfants Malades a mesuré la proportion de 

chaque forme de cardiopathie dans leur cohorte de patients porteurs de cardiopathies 

congénitales. Les résultats apparaissent du même ordre de grandeur pour la plupart des 

groupes de cardiopathies. Les similarités sont plus grandes dans les groupes de cardiopathies 

les plus fréquentes tels que les shunts ou les obstacles gauches ou droits. Les différences sont 

plus importantes dans les formes de cardiopathies plus rares comme les anomalies de 

connexions ou les cardiopathies conotruncales (3). 

Même si cette analyse a permis de mieux connaître la population suivie en consultation de 

cardiologie pédiatrique congénitale à Brest et que les résultats semblent comparables aux 

données plus générales (4), les conclusions épidémiologiques sont très limitées. Les 

conditions nécessaires pour réaliser une analyse statistiquement représentative sont celles 

remplies par les registres qui analysent la population générale. La France est en retard dans ce 
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domaine par rapport aux pays d’Europe. L’organisation EUROCAT réalise le suivi des 

malformations congénitales dans l’union Européenne (5). Elle regroupe un nombre important 

de registre en Europe réalisé selon une méthodologie particulière. Il n’y a pas à l’heure 

actuelle de registre nationale des malformations congénitales en France. Il existe des registres 

régionaux qui suivent la méthodologie EUROCAT. Le plus ancien et le plus important est 

celui de la région Ile de France (6). Depuis 2010, il existe un registre des malformations de 

Bretagne dont les publications sont en cours. Ces registres permettent de faire un bilan 

quantitatif et qualitatif des malformations congénitales des populations qu’ils représentent. Ils 

font une évaluation de la prévalence des malformations cardiaques. Ces registres européens 

ne sont pas des registres spécifiques de cardiopathies congénitales. Ils font une classification 

diagnostic en suivant la CIM 10 qui n’est pas parfaitement adaptée dans la description précise 

des différentes cardiopathies congénitales. Le groupe de travail EPICARD réalise un suivi 

prospectif spécifique des cardiopathies congénitales en Ile de France et utilise pour définir les 

diagnostics le code IPCCC (International Pediatric and Cardiac Congenital Code) (Annexe) 

qui permet un diagnostic extrêmement précis des cardiopathies congénitales permettant une 

description très fine des différentes cardiopathies congénitales en suivant l’analyse 

segmentaire (7). Le codage par l’IPCCC n’a pas été possible pour des raisons 

méthodologiques pour l’analyse de la cohorte Brestoise mais c’est une mesure à mettre en 

place dans la perspective d’améliorer la description de la cohorte Brestoise. 

Même si les méthodes utilisées par le groupe d’étude EPICARD devraient être généralisées 

dans la perspective de décrire de manière plus précise la population de patients porteurs de 

cardiopathies congénitales en France, il serait également intéressant de réfléchir à un modèle 

comparable à l’échelon local en comptabilisant l’ensemble des malformations cardiaques chez 

les enfants nés dans le département. Pour affiner la description de cette population, il serait 

particulièrement intéressant également d’intégrer les données du diagnostic anténatal ainsi 

que les données génétiques. Ce sont des paramètres essentiels en cardiologie congénitale.  

La constitution d’un tel registre reste très complexe à mettre en place nécessitant un effort 

important de tous les intervenants pour centraliser les données. Il fait intervenir également 

différents organismes tels que les maternités, les services de pédiatrie, les pédiatres libéraux et 

les cardiologues. En raison de cette complexité, il pourrait être intéressant de réfléchir à une 

association avec les responsables du registre breton des malformations congénitales. 

La principale limite de l’analyse de cette population est un biais de suivi. La base de 

données utilisée est active. Certaines pathologies cardiaques ne nécessitent pas un suivi à vie. 

Les enfants pour lesquels le suivi s’est arrêté ont été supprimés de la base de données et n’ont 

pas pu être comptabilisé. Il en est de même pour les enfants décédés pour motif d’ordre 
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cardiologique ou autre qui ont été retiré de la base de données. Pour cette raison certaines 

pathologies ont pu être sous-estimées.  

 

Tous les patients porteurs d’une cardiopathie congénitale ne nécessitent pas 

obligatoirement une intervention chirurgicale ou par cathétérisme. Un peu moins d’un tiers 

des patients porteurs d’une cardiopathie congénitale ont subi au moins une intervention 

chirurgicale. Cela concerne essentiellement les étiologies les plus fréquentes que sont les CIA, 

les CIV et les Sténoses valvulaires pulmonaires et aortiques. 

Les prises en charge thérapeutique par cathétérisme interventionnel se sont développées au 

cours de ces quinze dernières années. Des pathologies de plus en  plus nombreuses et variées 

peuvent être prises en charge par cette technique. Le nombre de chirurgies et d’interventions 

par cathétérisme est important puisqu’il définit l’interaction de notre équipe avec les équipes 

chirurgicales et qu’il correspond à des données financières importantes. 

 

 Le nombre d’interventions chirurgicales réalisées dans la population d’étude a été 

répertorié depuis 1995. Depuis 1997 ce nombre semble varier  entre 20 et 30 interventions 

chirurgicales par an soit une moyenne de 26 par an. Les sites de chirurgie ont varié dans le 

temps. De manière historique l’équipe de cardiologie pédiatrique Brestoise s’est associée 

durant de nombreuses années avec l’équipe de chirurgie pédiatrique de L’Institut Jacques 

Cartier de Massy. De profondes modifications dans l’équipe de cardiologie pédiatrique du 

CHU de Brest ont entrainé la nécessité de former un nouveau médecin. Ce dernier a réalisé sa 

formation pratique dans le service de cardiologie pédiatrique du CHU Necker. Un partenariat 

s’est donc créé et depuis 2008, l’essentiel des interventions chirurgicales sont réalisées au 

CHU Necker. Depuis 2010, une association se crée avec le CHU de Nantes qui est le centre 

de chirurgie cardiaque pédiatrique le plus proche avec un nombre croissant d’interventions. 

Le nombre d’interventions chirurgicales retranscris n’est fiable qu’à partir de 1997 en raison 

d’un nombre de perdus de vue nés entre 1995 et 1996 avec de plus des patients sortis de la 

base de données en raison de leur passage vers les consultations de cardiologie adulte. Les 

sites de chirurgie sont également mieux renseignés dans la base de données depuis 2002-2003 

avec un nombre de sites de chirurgie « divers » (non connu) qui a diminué après ces années. 

La centralisation de la prise en charge chirurgicale des cardiopathies congénitales de l’enfant 

ou de l’adulte est une notion bien établie et recommandée par les instances nationales et 

internationales (8–10). La cardiologie congénitale est une « surspécialité » nécessitant une 

prise en charge tout aussi spécialisée. L’organisation se fait autour de centres de référence de 

l’Association des Malformations Cardiaques Congénitale Complexes (M3C) constitués de 
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l’Hôpital Necker-Enfants Malades, du Centre Médico-Chirurgicale Marie Lannelongue et de 

l’Hôpital Européen Georges Pompidou. Les centres régionaux comme le CHU de Rennes et le 

CHU de Nantes sont des centres de compétences en cardiologie congénitale (11). Cette 

association en fait la plus grande organisation de soins en cardiologie pédiatrique congénitale 

d’Europe. Les centres chirurgicaux d’Ile de France ont une  grande expérience depuis de 

nombreuses années en matière de chirurgie cardiaque pédiatrique et cela a pour conséquence 

que la grande majorité des interventions chirurgicales de cardiologie pédiatrique soit réalisée 

dans ces centres de références. Ceci est d’ailleurs confirmé par les bilans des Agences 

Régionales de l’Hospitalisation (ARH) de la région l’Ile de France (12). Près de 60% des 

enfants opérés en Ile de France proviennent d’autres régions (12). L’association des ARH du 

grand ouest a constaté un taux de fuite très important pour la prise en charge chirurgicale des 

pathologies cardiaques de l’enfant avec un taux de 65% d’hospitalisation en dehors de l’inter-

région (13). Le Schéma Régional de l’Organisation de Soins (SROS) de 2008 réalisé par 

l’association des ARH de l’ouest a pour objectif de diminuer ce taux de fuite en poursuivant 

le développement de la chirurgie cardiaque pédiatrique et en particulier au CHU de Nantes 

(13). Dans la population d’étude Brestoise, le nombre d’interventions réalisées au CHU de 

Nantes a augmenté ces 3 dernières années. Cela traduit les effets du SROS réalisé en 2008. 

Il semble que les  objectifs de l’inter-région tendent plutôt vers une augmentation de l’activité 

de chirurgie cardiaque pédiatrique vers les CHU régionaux et en particulier le CHU de 

Nantes. La région Ile de France semble vouloir maintenir son activité de chirurgie cardiaque 

pédiatrique et rester un recours à l’échelle nationale.  

 

 Parmi les motifs de consultation fréquents on remarque la rythmologie même si les 

pathologies rythmologiques sont moins fréquentes chez l’enfant que chez l’adulte. Pour cette 

raison les maladies du rythme et de la conduction représentent moins de 10% des motifs de 

suivi en cardiologie pédiatrique au CHU de Brest. Les formes de troubles du rythme de loin 

les plus fréquents sont les troubles du rythme supraventriculaire qui eux mêmes sont 

largement dominés par les différentes formes de tachycardies jonctionnelles de l’enfant (14). 

Les tachycardies jonctionnelles sont souvent traitées de manières assez stéréotypées et les 

formes récidivantes ne sont pas les plus fréquentes. Les troubles du rythme ventriculaire sont 

rare chez l’enfant (1). Les troubles de la conduction sont également peu fréquents et sont en 

majorité post-opératoires (14). Les pathologies rythmologiques sont donc beaucoup moins 

variées qu’en cardiologie adulte. En raison de ces caractéristiques, les équipes de cardiologie 

pédiatrique constituées exclusivement de pédiatres comme celle de Brest, sont parfois en 

difficulté devant les pathologies rythmologiques plus complexes de l’enfant. La collaboration 
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avec les équipes de cardiologie adulte dont la formation en rythmologie générale est plus 

poussée est donc importante. Ils apportent leur expertise sur les pathologies rythmologiques 

sur cœur anatomiquement normal et peuvent orienter vers le diagnostic et l’organisation de 

certains examens complémentaires spécifiques. Par ailleurs, les pathologies rythmologiques 

associées ou compliquant les cardiopathies congénitales sont très spécifiques et requièrent un 

niveau de compétences particulier dans le domaine. Les troubles du rythme et de la 

conduction font partie de l’histoire naturelle de certaines formes de cardiopathies et leur 

prévalence augmente avec le vieillissement (14–17). Les troubles de la conduction avec 

indication de stimulation sont également des complications habituelles de la correction 

chirurgicale de certaines malformations (14). L’augmentation de l’espérance de vie des 

patients porteurs de cardiopathies congénitales va entrainer entre autre une augmentation de la 

fréquence de pathologies rythmologiques associées (18–20). Les centres de référence en 

rythmologie des cardiopathies congénitales sont très peu nombreux et hautement spécialisés. 

Le recours  aux centres de référence pour les équipes de cardiologie pédiatrique comme le 

CHU de Brest est donc essentiel. Les traitements par les techniques électrophysiologiques ou 

l’implantation de stimulateur en cardiologie congénitale ne doivent être réalisés que par ces 

centres qui en ont l’habitude (8,9). Cependant le suivi au long court de ces patients se fait 

dans les CHU d’origine en raison notamment de l’éloignement géographique. Ce suivi 

comporte notamment la surveillance des enfants porteurs de stimulateurs cardiaques.  

Il semble cohérent d’améliorer les compétences au sein de l’équipe de cardiologie pédiatrique 

du CHU de Brest dans la prise en charge des pathologies rythmologiques. Pour cela, il est 

important de se tourner vers les équipes de cardiologie adulte avec lesquelles un partenariat 

spécifique pourrait se développer afin d’améliorer le suivi des patients porteurs de 

l’association d’une cardiopathie congénitale et d’un trouble du rythme ou de la conduction. 

Par ailleurs, l’affirmation de cette coopération pourra permettre de prendre en charge à Brest 

la population d’adolescents dont la morphologie et la physiopathologie diffère peu de celle de 

l’adulte. Une consultation de rythmologie spécifique pourrait être réalisée par un binôme 

constitué par le cardiopédiatre et le cardiologue « adulte ». Par cette méthode la mise en 

commun des connaissances permet une meilleure prise en charge des patients, mais également 

l’échange entre les praticiens de chaque équipe améliorant ainsi les connaissances de chacun. 

La rythmologie doit constituer un des axes de travail dans l’avenir pour les équipes de 

cardiologie congénitale adulte et pédiatrique au CHU de Brest. 
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 Le transfert a une place essentielle dans la prise en charge thérapeutique des enfants. Il 

est inévitable pour les Hôpitaux n’hébergeant pas les activités de chirurgie cardiaque 

pédiatrique ou de cathétérisme, d’avoir recours à une activité de transfert efficace. Au CHU 

de Brest le transfert des enfants souffrant de cardiopathies congénitales est pris en charge par 

le SAMU pédiatrique secondaire. Cette activité est réalisée par des Pédiatres réanimateurs 

s’organisant sur une astreinte. Les données ont été analysées depuis 2009. 

Les motifs cardiologiques de transfert varient entre 8 et 14 % de l’ensemble des transferts de 

2009 à 2011. Les motifs principaux de transfert sont la nécessité de recours en urgence à une 

chirurgie ou à un cathétérisme. Les deux étiologies principales de transfert sont la coarctation 

de l’aorte et la transposition des gros vaisseaux. La centralisation dans les centres de référence 

de la prise en charge chirurgicale des enfants porteurs de cardiopathies améliore la survie de 

ces enfants (8–10). Il est nécessaire pour cela d’assurer une organisation de transfert 

pédiatrique efficace ne diminuant pas la survie des patients (21). Le choix d’une équipe de 

transfert pédiatrique paraît donc judicieux. Ces transferts pédiatriques doivent se limiter aux 

urgences et il est nécessaire de reconnaître les situations à risques afin de les anticiper. Ceci 

est particulièrement vrai chez le nouveau-né par l’intermédiaire du diagnostic anténatal (21). 

Les complications de certaines cardiopathies congénitales doivent être prévenues par un 

transfert anténatal. Une naissance organisée dans un des centres de référence permet la prise 

en charge rapide quand elle est nécessaire. Pour ces raisons le diagnostic anténatal de 

certaines cardiopathies est particulièrement important. Il a été démontré  dans le cas de la 

transposition des gros vaisseaux que le diagnostic anténatal réduit la mortalité et la morbidité 

néonatale. Il a été démontré que le transfert anténatal de certaines pathologies modifie la 

morbi-mortalité comme c’est le cas pour la transposition des gros vaisseaux (22) ou le retour 

veineux pulmonaire anormal total bloqué qui nécessitent une intervention très rapide à la 

naissance qu’elle soit chirurgicale ou par cathétérisme. Ces éléments montrent l’intérêt du 

développement du diagnostic anténatal et du transfert anténatal vers les centres de référence. 

La question se pose en terme différent en ce qui concerne l’ensemble des cardiopathies ducto-

dépendantes c’est à dire dont la survie dépend du maintien d’un canal artériel ouvert. Dans le 

cas de la coarctation de l’aorte, le diagnostic anténatal d’une atmosphère de coarctation est 

possible permettant l’organisation de la surveillance néonatale. Cependant il semble difficile 

de prédire de manière certaine si la coarctation va se constituer en postnatal et si elle sera 

responsable d’une décompensation cardiaque (23). Le transfert postnatal est choisi dans la 

majeure partie des cas comme on le constate dans l’analyse de la population d’étude. Le choix 

d’un transfert postnatal doit intégrer le risque de séparer la mère de son enfant. Si la prise en 

charge chirurgicale est réalisée dans les premiers jours de vie de l’enfant, organiser un 
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transfert anténatal peut prévenir la séparation. Dans le cas de la coarctation de l’aorte, la 

chirurgie n’est que rarement organisée dans les premiers jours de vie. Il est donc souvent 

possible d’organiser la naissance dans le centre d’origine.  

Le diagnostic anténatal de certaines pathologies comme les sténoses pulmonaires, l’APSI ou 

le RVPA est aujourd’hui difficile à faire. Ces pathologies représentent presque 20% des 

motifs de transfert post natal. Leur diagnostic anténatal modifierait le pronostic et le vécu des 

familles. Leur dépistage est rendu possible grâce au développement de coupes et techniques 

échographiques qui ne sont pas encore utilisées en routine aujourd’hui dans le dépistage. Le 

nombre de transferts postnataux de certaines cardiopathies doit donc diminuer dans les années 

à venir, en particulier dans le cas de la transposition des gros vaisseaux. Ceci est directement 

lié à la qualité du diagnostic anténatal. 

 

 Le passage à l’âge adulte est un sujet primordial dans le domaine de la cardiologie 

congénitale avec une population qui s’est modifiée ces dernières années. 

Dans la population d’étude Brestoise, l’âge moyen de la population est de 7,5 ans avec un Sex 

ratio de 1,1. En considérant que le passage à l’âge adulte se fait à 18 ans, on estime  que 219 

patients passeront vers la consultation de cardiologie adulte dans les cinq prochaines années 

soit une moyenne de 43,8 patients par an.  

L’augmentation de la survie des patients porteurs de cardiopathies congénitales a modifié les 

caractéristiques démographiques de cette population. Actuellement on estime que 85 % des 

patients souffrant de cardiopathies congénitales passent à l’âge adulte avec une augmentation 

de l’ordre de 2500 patient par an (24). Depuis l’an 2000, le nombre d’adultes présentant une 

cardiopathie congénitale est devenu supérieur au nombre d’enfants et le nombre de patients 

est en constante augmentation (25). Le nombre de patients porteurs de cardiopathies 

congénitales à l’âge adulte est actuellement estimé entre 2000 et 2800 par million d’habitants 

(20). De nos jours la plupart des patients ont une réparation chirurgicale dans les premières 

années de vie et la grande majorité avant l’âge de un an. Cette réparation chirurgicale ne 

signifie pas la guérison et nécessite un suivi (26). Certains patients sont porteurs de 

cardiopathies n’ayant pas nécessité d’intervention chirurgicale car bien tolérées (26). Ces 

patients nécessitent évidemment un suivi attentif car la cardiopathie peut avoir un 

retentissement à l’âge adulte par son évolution naturelle ou son vieillissement. D’autres 

patients ont des cardiopathies ayant nécessitées une chirurgie palliative voire aucune chirurgie 

car considérées comme irréparable. Ces patients subissent alors les complications cardiaques 

et extracardiaques de leur cardiopathie qui nécessitent un suivi spécialisé (26). Un certains 
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nombre de cardiopathies congénitales peuvent encore être découverte à l’âge adulte comme 

c’est le cas pour la communication interauriculaire ou la double discordance (20).  

La grande majorité des pathologies retrouvées chez les adultes jeunes de cette population est 

représentée par les CIV et les CIA dont le suivi ne nécessite que la connaissance des 

complications de ces pathologies à long terme. Par contre les autres pathologies plus 

complexes, nécessitent un plateau technique élargi et des compétences spécifiques en 

radiologie, échographie, en rythmologie et dans la connaissance de ces pathologies 

spécifiques. Contrairement au jeune enfant où l’échographie est rarement mise à défaut, 

l’échographie a ses limites chez l’adulte, en particulier s’il a déjà été opéré. Les techniques 

d’imagerie par résonnance magnétique et par tomodensitométrie prennent une place 

essentielle dans l’exploration des cardiopathies congénitales de l’adulte. Il est essentiel que le 

médecin qui réalise ces examens ait de solides connaissances en cardiologie congénitale 

(23,22,30). Le principal inconvénient du scanner est l’irradiation même si les techniques 

actuelles de gating diminuent les doses administrées (27). L’European Society of Cardiology 

recommande l’IRM cardiaque dans un bon nombre d’indications chez le patient adulte. Les 

indications retenues sont l’analyse du cœur gauche, l’étude fonctionnelle des valves aortique 

et mitrale et l’analyse anatomique de l’arche aortique (28). La réalisation d’examens 

pertinents dans ce domaine nécessite une formation spécifique dans le domaine radiologique 

mais également dans le domaine des cardiopathies congénitales. Cela demande une 

coopération entre cardiologue et radiologue. L’European Society of Cardiology recommande 

actuellement la réalisation de 150 IRM par an dans ce domaine chez le patient adulte (28). 

Les données de cette étude semblent montrer qu’il parait difficile de réaliser ces examens au 

CHU de Brest avec un nombre trop faible d’examens. L’augmentation des indications et  en 

particulier l’augmentation du nombre de «congénitaux» adultes dans les années à venir va 

créer un besoin dans ce domaine qu’il faut anticiper.  

 

Il s’ajoute également chez les femmes les problèmes de contraception et le désir de grossesse, 

questions auxquelles le cardiologue n’est pas habitué. Un partenariat particulier avec les 

gynécologues-obstétriciens est nécessaire. La contraception doit être réfléchie en prenant en 

compte notamment le risque thrombo-embolique. Certaines pathologies congénitales contre-

indiquent la grossesse et cette information doit être transmise dès le plus jeune âge aux jeunes 

femmes porteuses de ces cardiopathies. L’acceptation de cette réalité est souvent difficile et 

demande de nombreuses heures de discussion et d’information. Certaines cardiopathies 

peuvent être compatible avec la grossesse mais au prix d’une surveillance attentive et une 
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anticipation (modification de traitements, chirurgie préalable…). Le projet de grossesse doit 

dans ces situations être évoqué en consultation pour que le risque de complication soit 

minimisé. Les complications sont plus importantes au troisième trimestre de grossesse et en 

per-partum et post-partum immédiat. Les risques péri-partum doivent être évalués de manière 

individuelle. La décision de la voie d’accouchement doit être prise après discussion entre 

cardiologues et obstétriciens. 

De nombreuses questions d’ordre sociales et financières se posent également pour ces patients 

avec des difficultés lors de la contraction de contrat d’assurance ou bien lors de demande de 

prêts bancaires. Une aide spécifique doit pouvoir être donnée à ces patients pour les aider à 

répondre correctement aux questionnaires et éviter d’essuyer un refus systématique. 

Même si ces sujets sont évoqués très tôt dans le suivi des enfants, il faut également intégrer 

dans le raisonnement les questions de l’activité physique ainsi que l’avenir professionnel de 

ces patients.  

Les difficultés d’articulation des équipes pédiatrique et adulte ainsi que le manque de 

structure s’occupant d’adultes ont eu pour conséquence qu’un nombre important de patients 

ont arrêté leur suivi (29). Actuellement se déroule en France à ce propos une campagne 

organisée par l’association M3C qui a pour but de sensibiliser les patients sur ce sujet. 

Le passage à l’âge adulte des enfants porteurs de cardiopathies congénitales est donc devenu 

un problème de santé publique auquel il faut proposer des solutions adaptées. Il n’y a 

actuellement aucune recommandation nationale sur le sujet même si des équipes spécialisées 

y travaillent depuis plusieurs années comme le service de cardiologie congénitale de 

L’Hôpital Européen Georges Pompidou qui est le centre de référence dans le domaine. Il 

existe des Guidelines internationaux publiés en 2008 et 2010 permettant de guider les 

pratiques (19,20). Ces patients requièrent une prise en charge spécialisée par des équipes 

médicales formées à la cardiopathie congénitale de l’adulte.  

Il faut donc s’adapter également à l’échelon local pour améliorer la prise en charge de patients 

porteurs de cardiopathies congénitales à l’âge adulte ainsi que développer la coordination 

entre les structures pédiatriques et adultes. Des moyens ont déjà été mis en œuvre avec la 

création en 2011 d’une réunion trimestrielle regroupant les équipes de cardiologie pédiatrique 

et de cardiologie adulte afin de discuter des dossiers de patients en âge de passer vers les 

consultations adultes. Le besoin d’un médecin cardiologue spécialisé en cardiologie 

congénitale est très présent et un cardiologue adulte est actuellement en train de se former 

dans ce domaine. Les Guidelines de 2008 et 2010 classifient les cardiopathies congénitales en 

trois groupes, les cardiopathies nécessitant un suivi spécialisé exclusif,  les cardiopathies 

nécessitant un suivi alterné avec un cardiologue non spécialiste et un cardiologue spécialisé et 
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les cardiopathies nécessitant un suivi par un cardiologue non spécialiste (19,20) . Ce médecin 

pourrait donc avoir plusieurs rôles, un rôle de suivi de patients mais également un rôle de 

conseil pour les cardiologues amenés à suivre des patients souffrant de cardiopathies 

congénitales. Il sera nécessaire que ce médecin reçoive une formation dans les différentes 

méthodes d’imagerie. Il peut s’agir du cardiologue spécialisé ou d’un radiologue étant 

également formé sur le sujet. Le cardiologue spécialisé dans les cardiopathies congénitales de 

l’adulte doit aussi se familiariser avec les pathologies rythmologiques spécifiques touchant 

ces patients en gardant un lien étroit avec les centres de référence où un avis de rythmologie 

spécialisée dans ce domaine pourra être donné. Les techniques de cathétérisme 

interventionnel ou de chirurgie cardiaque sont beaucoup trop spécifiques pour être réalisées 

dans un centre régional comme le CHU de Brest. Une association étroite avec les centres de 

référence doit être entretenue dans ces domaines. 

La transition de l’adolescent à l’âge adulte est une période critique et le changement d’équipe 

médicale peut être difficile à accepter par le patient. C’est la période où il faut commencer a 

plus s’adresser au patient qu’à ses parents et lui expliquer sa pathologie (26). Il faut aborder 

les sujets de l’avenir professionnel, de l’activité physique, de la contraception et de la 

grossesse. Les consultations durant cette période doivent être un peu plus longues et 

attentives. Cette phase est une phase de transition de l’adolescence à l’âge adulte et il serait 

intéressant de proposer une consultation spécifique de transition. Le British Cardiac society 

working Party proposent de faire participer un intervenant extérieur pouvant être une 

infirmière spécialisée dans le domaine (24). Cette infirmière fait le lien entre les équipes 

pédiatriques et adultes et a un rôle charnière dans le passage à l’âge adulte. Elle a un rôle 

d’enseignement et d’éducation et aborde les différents thèmes tels que la contraception, la 

grossesse, l’avenir professionnel et l’activité physique. Dans les centres hospitaliers de 

Ponchaillou à Rennes et de Necker à Paris, une infirmière spécialisée est déjà intégrée à 

l’équipe de cardiologie et a un rôle d’éducation et d’enseignement avec les enfants. Cette 

possibilité est à envisager au CHU de Brest. Une véritable consultation avec l’infirmière 

spécialisée pourrait être organisée en parallèle de la consultation de cardiologie où seraient 

abordés les différents thèmes et cette consultation pourrait encadrer la phase de transition 

avec les équipes adultes. Cette possibilité pourrait faciliter la phase de transition et ainsi 

assurer le succès du relai avec les équipes adultes. Cette consultation est adaptable et peut 

s’intégrer avec un relais vers une consultation de cardiologie congénitale hospitalière ou vers 

une consultation de cardiologie non spécialisée de ville. 

D’autres équipes proposent une consultation mixte entre cardiologue pédiatre et cardiologue 

adulte pendant la phase de transition. Cette consultation est un peu plus longue et aborde les 
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différents thèmes liés au passage à l’âge adulte. Cette solution pourrait également être utilisée 

mais le relais avec une consultation de cardiologie non spécialisée de ville paraît moins 

évident. 

Le passage à l’âge adulte est un sujet d’actualité dans les équipes de cardiologie congénitale 

pédiatrique et adulte au CHU de Brest. La réflexion porte donc actuellement sur la meilleure 

stratégie à adopter pour que le relais se fasse de la meilleure façon possible afin de diminuer 

le nombre de patients porteurs de cardiopathie congénitale perdus de vue. 
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Conclusion 

 

 

La cardiologie pédiatrique est une spécialité complexe qui est actuellement en mutation. 

Décrire et  connaître de manière précise la population suivie en cardiologie pédiatrique au 

CHU de Brest est devenu une nécessité afin d’identifier les problématiques et se donner les 

moyens d’améliorer la prise en charge des patients. Ce travail a été l’occasion de créer un 

logiciel informatique qui va permettre un suivi prospectif des patients dans les années à venir. 

Il sera alors possible de faire une description plus fidèle de la population Brestoise en faisant 

disparaître le principal biais de cette étude qu’était le nombre de perdus de vue touchant 

certains groupes de pathologies. 

La toile constituée par les grandes familles de pathologies suivies en cardiologie pédiatrique 

est la même dans les différents centres Européens. Les cardiopathies congénitales sont les 

motifs de consultation les plus fréquents. L’analyse descriptive de cette population à Brest 

permet de mieux connaître la stratification des différentes pathologies suivies à l’échelon 

local mais ouvre également la réflexion sur le développement de l’épidémiologie générale des 

cardiopathies congénitales en France qui reste peu développée par rapport à nos voisins 

Européens. La complexité et la diversité des différentes malformations cardiaques rendent la 

tache difficile. La plupart des registres Européens décrivent l’ensemble des malformations de 

l’enfant et ne peuvent pas pour cette raison décrire de manière précise l’épidémiologie des 

différentes cardiopathies congénitales. La création en Bretagne d’un registre de malformation 

depuis 2010 est une avancée épidémiologique. Dans le but de mieux connaître et décrire les 

cardiopathies congénitales, une association avec les responsables du registre s’est développée. 

Elle a permis d’aboutir à la première évaluation épidémiologique descriptive des 

cardiopathies congénitales en Bretagne réalisée en population ainsi que de faire une 

évaluation du diagnostic anténatal.  

L’analyse du nombre de transfert ainsi que leur indication a montré que dans le cas de prise 

en charge chirurgicale ou par cathétérismes centralisés, il était particulièrement important 

d’organiser une activité de transfert pédiatrique efficace. L’analyse des motifs de transfert 

permet également d’ouvrir une réflexion sur le développement du diagnostic anténatal 

cardiologique. Il permet d’anticiper certaines naissances par un transfert anténatal, ce qui 

améliore la survie dans certains cas. 

Le passage à l’âge adulte des patients porteurs de cardiopathies congénitales est un sujet qui 

est particulièrement d’actualité. L’estimation du nombre de patients devant passer vers les 

consultations adultes dans les prochaines années est importante. L’augmentation constante du 

nombre de ces patients a entrainé une réflexion aux niveaux national, régional et local. Les 



  40 

équipes de cardiologie pédiatrique et adulte du CHU de Brest ont déjà mis en place certaines 

mesures. Ce travail a également été l’occasion de réfléchir après l’analyse des données de la 

littérature sur des méthodes visant à améliorer le passage à l’âge adulte et faciliter cette phase 

de transition délicate de l’adolescence à l’âge adulte.  

La cardiologie pédiatrique est une spécialité en mouvement permanent et rapide que ce soit 

par les avancées technologiques, les traitements possibles mais également par les 

modifications démographiques de la population de patients souffrant de cardiopathies 

congénitales. Il semble que le développement des partenariats transversaux qu’il soit avec les 

équipes de cardiologie adulte ou les centres de référence soit un axe essentiel du raisonnement 

actuel. Il est également important à l’échelon local au sein même de l’équipe de cardiologie 

pédiatrique Brestoise.  
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FICHE RESUME : 

 

La cardiologie pédiatrique est une spécialité actuellement en mutation. Ce travail répond à un 

besoin important de connaître de manière précise la population de patients suivis en 

cardiologie pédiatrique au CHU de Brest afin de définir les besoins et les axes de réflexions 

pour les années à venir. Ce travail a également était l’occasion de mettre en place un outil 

informatique permettant le suivi prospectif des patients qui sera particulièrement utile dans le 

futur. 

La population étudiée est constituée par les enfants suivis en consultation de cardiologie 

pédiatrique au CHU de Brest recueillie en Mai 2012. Le nombre d’enfants inclus est de 1542. 

Les principales indications de suivi en cardiologie pédiatrique sont les cardiopathies 

congénitales. 

Une description des pathologies rencontrées en cardiologie congénitale est proposée ainsi 

qu’une comparaison avec les données du centre de référence Necker-Enfants Malades. Il est 

ensuite réalisé une description et une analyse des pathologies d’ordre rythmologique 

rencontrées en cardiologie pédiatrique. 

La prise en charge thérapeutique des enfants en cardiologie congénitale doit être souvent 

organisée dans des centres spécialisés. Il est décrit les attitudes actuellement adoptées par 

l’équipe Brestoise pour la prise en charge chirurgicale et par cathétérisme en détaillant 

l’organisation du transfert des patients. 

Le passage à l’âge adulte des patients souffrant de cardiopathies congénitales constitue une 

problématique actuelle sur laquelle nous nous sommes enfin penchés. 

 

La discussion s’attache à analyser les résultats de la cohorte Brestoise en définissant les axes 

de réflexions sur lesquels l’équipe de cardiologie Brestoise doit ce pencher dans les années à 

venir c’est à dire améliorer le connaissance de la population de cardiopathies congénitales, 

développer les partenariats avec les équipes de cardiologie adultes en ce qui concerne les 

pathologies rythmologiques ainsi que les « congénitaux adultes » et continuer le 

développement et l’amélioration du diagnostic anténatal. 

 

La conclusion constitue une synthèse des différents thèmes abordés en soulignant 

l’importance du rôle des partenariats nécessaire en cardiologie pédiatrique. 

 

 

 

 

 



  47 

 

DELPEY  (Jean‐Guillaume)  ‐  Cardiopathies  congénitales :  Analyse  et  description 

épidémiologique de la consultation de cardiologie pédiatrique Brestoise‐  45 f,  

Th. :Med.  tabl.: Brest 2013 

RESUME :  La  cardiologie pédiatrique  est  une  spécialité  en  changement.  Ce  travail  vise  à  faire 

une description fine et précise de l’activité de cardiologie pédiatrique au CHU de Brest afin de 

définir des axes de réflexion et de travail dans les années à venir. 

 

Cette description se base sur l’analyse de la cohorte de 1542 patients suivis en Mai 2012 chez 

les patients de moins de 18 ans. 

Il  est  réalisé  une  description  des  différentes  familles  de  pathologies  suivies  en  consultation. 

L’intérêt  se porte principalement  sur  les  cardiopathies  congénitales qui  représentent  le motif 

principal de suivi cardiopédiatrique. L’analyse des pathologies rythmologiques est réalisée dans 

un second temps. Les alternatives thérapeutiques que sont la chirurgie et le cathétérisme sont 

présentées.  Le  transfert  vers  les  centres  de  références  permet  d’introduire  l’importance  du 

diagnostic anténatal. Une réflexion toute particulière est ensuite proposée sur le passage à l’âge 

adulte et la nécessité d’améliorer le suivi de ces patients. 

La discussion s’attache à montrer l’importance de la description épidémiologique en cardiologie 

congénitale et du développement des partenariats avec les équipes de cardiologie adulte ainsi 

que les équipes des centres de références. 

 

La  conclusion  fait  le  bilan  de  la  réflexion  en  mettant  l’accent  sur  l’importance  du 

développement partenariats entretenus en cardiologie pédiatrique au CHU de Brest.  
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