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gu’ils sont plus beaux comme ¢a.

A mon fils Théodore, ton petit monde me fait réver. Merci pour tes sourires a 6 dents, tes bisous

humides et tes monologues dans cette langue imaginaire, qui font de notre quotidien un vrai
bonheur.
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l. INTRODUCTION

En France, l'interruption médicale de grossesse (IMG) est légale quelque soit I‘age
gestationnel, s’il existe une forte probabilité que I'enfant a naitre soit atteint d’'une affection
d’'une particuliére gravité reconnue comme incurable au moment du diagnostic ou si la
grossesse met en péril grave la santé de la mere (1). La demande d’'IMG doit étre formulée par
la mére puis elle est examinée par un Centre Pluridisciplinaire de Diagnostic Prénatal (CPDP),
composé de gynécologues obstétriciens, de pédiatres, de généticiens, d’échographistes, de
chirurgiens pédiatriques, d’anatomopathologistes... L'IMG sera réalisée seulement si elle est
acceptée par deux praticiens membres d’un CPDP. En France en 2015, plus de 7000 attestations
de particuliére gravité ont été délivrées en vue d'une IMG pour motif feetal (2). Cependant,
depuis une dizaine d’années nous assistons a une véritable évolution de prise en charge de ces
femmes. De plus en plus de femmes confrontées au diagnostic d’une affection fcetale grave
souhaitent poursuivre leur grossesse : 762 en France en 2011 versus 1296 en 2015 (2). Les
raisons de cette augmentation sont multiples, médicales et sociétales. L’'amélioration de la
prise en charge médico-chirurgicale de certaines pathologies (sans pour autant que les
caracteres de particuliere gravité et d’incurabilité soient remis en cause) peut expliquer ce
choix. Par ailleurs, le développement des soins palliatifs et la possibilité d’'un accompagnement
post-natal joue également un réle (2—4). Enfin, le développement d’internet, avec les forums
et les réseaux sociaux pourrait permettre aux femmes et aux couples confrontés a cette
situation d’avoir et de promouvoir un autre regard sur ce qui peut leur convenir « le mieux ou
le moins mal ». (5)

Lorsque la grossesse est poursuivie, les CPDP ont la charge de participer a son suivi, a
I"'accouchement et a la prise en charge du nouveau-né dans les meilleures conditions de soins
possibles (2).

Peu d’études décrivent I'issue des grossesses poursuivies malgré une pathologie fcetale grave
qui aurait pu faire accepter une IMG. Devant ce phénomene croissant, nous avons mené une
étude monocentrique au CPDP de Montpellier, sur les dix derniéres années, pour décrire les
grossesses de ces femmes, la naissance et le devenir de leurs enfants. Nous avons analysé les
facteurs qui pourraient influencer les choix de ces femmes (terme du diagnostic, pathologie
feetale...) et 'espérance de vie de ces enfants en fonction du pronostic évalué en anténatal.
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Il.  MATERIELS ET METHODES

Nous avons réalisé une étude descriptive, rétrospective sur 10 ans (du 1°" janvier 2006
au 31 décembre 2016), unicentrique au CPDP du Centre Hospitalier Universitaire de
Montpellier (CHU), maternité de type Ill.

Les criteres d’inclusion étaient la poursuite de la grossesse alors que la pathologie feetale
répondait aux criteres de gravité et d’incurabilité et aurait pu permettre la délivrance d’une
attestation de particuliere gravité par le CPDPN autorisant I'interruption médicale de grossesse.
Les criteres d'exclusion étaient les grossesses avec indication maternelle d'IMG, et les
grossesses pour lesquelles les parents souhaitaient une IMG. Le recueil des données était fait
sur les dossiers papiers, les archives du CPDP consultées sur place, et sur les dossiers
informatisés (logiciels Dxcare® et Viewpoint®). Pour les grossesses suivies en dehors du CHU,
ainsi que les accouchements et les suivis pédiatriques hors CHU, les dossiers étaient demandés
aux établissements concernés (comptes-rendus d’accouchement et d’hospitalisation ou
courriers de consultation).

Les données recueillies concernant la mére étaient I'age, la parité, I'antécédent de perte
foetale, I'utilisation d’une procréation médicalement assistée pour la grossesse en cours, le
caractere gémellaire ou non, la présence d’antécédents parentaux considérés comme facteurs
de risque de pathologie foetale, I'age gestationnel lors du diagnostic, la réalisation de
préléevements ovulaires invasifs et de traitement anténatal. Les pathologies foetales étaient
classées selon la classification de I'’Agence de Biomédecine (ABM)(6) : anomalie
chromosomique, maladie génétique non chromosomique, anomalie cérébrale, anomalie
viscérale, syndrome polymalformatif, situation médicale a risque, foetopathie. Les situations
médicales a risque correspondaient par exemple a la rupture tres prématurée des membranes,
au retard de croissance intra utérin sévere, a des pathologies des annexes, a un anamnios
inexpliqué... Le pronostic néonatal de chaque dossier était évalué par une néonatalogiste du
CHU qui ne connaissait ni I'issue de la grossesse ni le devenir pédiatrique des enfants. Nous les
avons classés selon les groupes de pronostic proposés par I ABM(6):

- Anomalies chromosomiques: létales a court terme, de pronostic incertain, de mauvais
pronostic, trisomie 21

- Anomalies cérébrales: non viable, mauvais pronostic, pronostic incertain, spina bifida
dorsolombaire

- Anomalies viscérales: anomalies cardiaques, anomalies de I|'appareil urinaire, autres
anomalies isolées

- Feetopathies: foetopathies infectieuses, foetopathies toxiques

- Maladies génétiques non chromosomiques

- Syndrome polymalformatif : de mauvais pronostic, de pronostic incertain.

- Situations médicales foetale: de mauvais pronostic, de pronostic incertain

- Grossesse gémellaire: refus d'interruption sélective ou IMG dans le contexte d'une grossesse
gémellaire

Pour les grossesses gémellaires, si une pathologie foetale était identifiée chez seulement un
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des jumeausx, le recueil de données concernait ce dernier.

Les données recueillies a la naissance étaient les suivantes : age gestationnel a la naissance,
lieu d’accouchement, mode d’accouchement, état de santé de I'enfant a la naissance (mort
feetale in utero, état de mort apparente avec score d’Apgar inférieur ou égal a 3, enfant vivant
avec score d’Apgar supérieur a 3), déces ou non en salle de naissance. Les indications de la
césarienne étaient classées selon les indications maternelles et obstétricales (utérus cicatriciel,
stagnation, pré-éclampsie, présentation dystocique, grossesse multiple); ou selon les
indications feetales (anomalie du rythme cardiaque foetal, macrocéphalie ou protection feetale
comme par exemple pour les méningoceéles, les retards de croissance, les pathologies a risque
de fracture osseuse...)

Les données apres la naissance incluaient : la durée et le secteur d’hospitalisation a la
naissance, le type de prise en charge (surveillance, traitement symptomatique, traitement
palliatif, chirurgie), le retour a domicile de I'enfant, I'espérance de vie, le lieu de déces. Le
traitement symptomatique pouvait comprendre des soins de réanimation de l'enfant. Le
traitement était considéré palliatif si les termes « accompagnement », « prise en charge
palliative », « soins de support » étaient notés dans les comptes rendus d’hospitalisation. Les
enfants qui avaient bénéficié d’un traitement symptomatique puis d’un traitement palliatif
étaient classés dans le groupe palliatif. Les enfants bénéficiant d’une chirurgie palliative
appartenaient au groupe « chirurgie ».

L'espérance de vie des enfants se basait sur le compte rendu de consultation ou
d'hospitalisation le plus récent. Les enfants vivants, qui avaient moins d’un an lors de la derniere
consultation ou hospitalisation et dont le décés n’était pas rapporté étaient alors considérés
comme perdus de vue. Les données étaient recueillies de maniere anonyme. Cette étude a été
validée par le Comité d’Ethique Local et de la Recherche (dossier numéro 2017 _CLER-MTP_07-
09).

Nous avons comparé nos données aux IMG pour cause feetale réalisées dans notre CHU et a la
totalité des naissances au CHU. Les données concernant les IMG validées par notre CPDP et
réalisées au CHU ou dans la région sont issues des rapports annuels de notre CPDP de 2006 a
2016. Les données sur les accouchements totaux faits au CHU de 2006 a 2016 proviennent de
la base de données informatique du logiciel DxCare®.

Le test statistique utilisé pour comparer les variables qualitatives était le test de Fisher, réalisé
par le logiciel SAS university edition. Un p <0.05 était considérée comme significatif
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I1l. RESULTATS

Nous avons répertorié 222 dossiers avec poursuite d’une grossesse ayant pu faire objet
d’une IMG présentés au CPDP de Montpellier entre 2006 et 2016. 12 dossiers ont été exclus :
dans 3 dossiers il a finalement été réalisé une IMG, 1 dossier concernait une indication
maternelle d'IMG (un syndrome de Marfan maternel sévere), 7 dossiers n‘ont pas été
retrouvés. Enfin, dans 1 dossier, la découverte de la pathologie était trés précoce avec une
fausse couche du 1°" trimestre sans pouvoir identifier la pathologie fcetale (Figurel).

Figure 1. Flow Chart

[ 222 dossiers inclus }
> 3 IMG réalisées
> 1 indication maternelle
> 7 dossiers non trouvés
> 1 FCS précoce

[ 210 dossiers étudiés ]

Le nombre de grossesses poursuivies alors qu’une IMG était recevable a augmenté en 10 ans
au CHU de Montpellier: 8 grossesses en 2006, soit 4.3% des grossesses éligibles a | ‘IMG, versus
36 grossesses en 2016, soit 16.4% des grossesses éligibles a I'IMG. L’évolution du nombre
d’IMG et de poursuites de grossesse de 2006 a 2016 au CHU de Montpellier est reportée dans
la figure 2.

Figure 2.
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Caractéristiques maternelles

Les caractéristiques des femmes ayant décidé de poursuivre leurs grossesses sont reportées
dans le tableau I. 11% (n= 23) de ces femmes avaient déja vécu une perte feetale, soit au cours
d’'une IMG, soit par mort foetale in utero (MFIU). 16,8% (n=35) des couples étaient
consanguins. Le terme moyen du diagnostic était de 22 SA, avec 50% de diagnostics portés
entre 22 SA et 27 SA. Plus d’un quart des couples (n= 56, 26.7%) ont refusé un prélevement
invasif : amniocentese ou biopsie de trophoblaste. Tous les couples ont bénéficié d’une
consultation anténatale avec un néonatalogiste. Le tableau | reporte également les gestes a

visée thérapeutiques.

Tableau I. Caractéristiques maternelles

Caractéristiques N=210
Age maternel (années), moyenne (£DS) 30.1 (£6.3)
Parité, moyenne (£DS) 2.0 (£1.3)
Antécédent de pertes fcetales, n (%) 23 (11.0%)
IMG, n (%) 12 (5.7%)
MFIU, n (%) 11 (5.2%)
Grossesse issue d’'une PMA, n (%) 8 (3,8%)
Grossesse gémellaire, n (%) 10 (4,8%)
Facteur de risque parental de malformation
Consanguinité, n (%) 35 (16.7%)
Diabete, n (%) 2 (1.0%)
Syndrome malformatif parental, n (%) 1 (0.5%)
Antécédent familial de maladie génétique, n (%) 3(1.4%)
Autre, n (%) 5(2.4%)
Age gestationnel lors du diagnostic (SA), moyenne(£DS) 22.2 (£5.8)
Consultation anténatale, n (%) 208 (99%)
Consultation anténatale non connue, n (%) 2 (1%)

Préléevement invasif (amniocentése ou biopsie trophoblaste)
Oui, n (%)
Refusés, n (%)
Non indiqué, n (%)
Non connus, n (%)
Traitement anténatal
Ponction hydramnios
Ponction hydrothorax
Transfusion intra utérine

102 (46.8%)

56 (26.7%)
46 (21.9%)
6 (2.9%)

3 (1.4%)
2 (1.0%)
2 (1.0%)

DS: déviation standard, SA: semaines d’aménorrhée, IMG: interruption médicale de grossesse,

MFIU: mort foetale in utero, PMA: procréation médicalement assistée
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Terme du diagnostic de I'anomalie foetale

Dans 72% des cas des grossesses poursuivies, le diagnostic était fait entre 15 SA et 27 SA. Dans
8.7% des cas, le diagnostic était fait apres 32 SA (figure 3).

Le nombre de diagnostics faits au 1°" trimestre, avant 15 SA était significativement plus
important dans le groupe de femmes ayant choisi I'l[MG que celles qui voulaient poursuivre la
grossesse : 19.9% versus 13.5% (p = 0.04). Il en était de méme pour les diagnostics faits avant
22 SA : 57.5% dans le groupe avec IMG vs 35,6% dans le groupe poursuite de grossesse (p<
0.05)

Figure 3. Terme de diagnostic de la pathologie fcetale, chez les patientes ayant eu recours a
une IMG, et chez les patientes ayant décidé de poursuivre la grossesse.

Terme de diagnostic, poursuites de grossesse Terme de diagnostic, IMG

m<15SA
m 15-22 SA
m22-27 SA
m 28-31SA
m >32 SA

Pathologies foetales

Les principales pathologies foetales retrouvées le plus fréquemment lors d’une poursuite de
grossesse sont les syndromes polymalformatifs (n=57, 27.1%) et les anomalies viscérales
isolées (n=48, 22.9%) comme reporté dans la figure 4. Ces taux sont significativement plus
élevés que dans les grossesses ayant subi une IMG : respectivement 14.7% de syndromes
polymalformatifs (n=261), avec p < 0.001 et 13.3% d’anomalies viscérales (n= 237), avec p <
0.001. Les anomalies chromosomiques sont significativement plus fréquentes dans le groupe
IMG (n=619, 34.8%) que dans le groupe poursuite de grossesse (n=22, 10.5%), avec p < 0.001.
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Figure 4. Pathologies foetales diagnostiquées chez les patientes ayant eu recours a une IMG, et
chez les patientes ayant décidé de poursuivre la grossesse.

Pathologies feetales, poursuites de grossesse Pathologies foetales, IMG

n=7
0%

n=2

1%
B Malformation cérébrale B Anomalie chromosomique
m Pathologie génétique non chromosomique Pathologies infectueuses
B Syndrome polymalformatif B Situation foetale a risque

® Anomalie viscérale

Caractéristiques des accouchements et des nouveau-nés

Le tableau Il décrit les caractéristiques des accouchements et des nouveaux nés.

Le terme des accouchements était au dela de 37 SA pour 128 patientes (62.4%) et 6.3% (n=13)
sont survenus avant 28SA. Une césarienne était pratiquée dans 36.5% des cas (n=73). Ce taux
est supérieur au taux moyen de césarienne au CHU toutes naissances confondues sur la méme
période, qui est de 23.4% (n= 8530, avec p=0.004).

182 enfants (87.9%) sont nés vivants : 155 enfants (74.5%) avec un score d’Apgar supérieur a
3 et 13.0% (n=27) avec un Apgar inférieur ou égal a 3 (état de mort apparente). Nous reportons
12.1% (n=25) de MFIU. Nous ne connaissons pas I'état de santé des nouveau-nés a la naissance
pour 3 dossiers.
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Tableau ll. Caractéristiques des naissances

Caractéristiques N=210

Lieu d’accouchement

Maternité de niveau 1, n(%) 7 (3.5%)
Maternité de niveau 2, n(%) 24 (11.9%)
Maternité de niveau 3, n(%) 168 (83.2%)
Domicile, n(%) 3(1.49%)
Non connu, n 8
Age gestationnel a la naissance

<28 SA 13 (6.3%)
28 SA - 31 SA 45 jours 15 (7.3%)
32 SA—-36 SA + 5 jours 49 (23.9%)
>37 SA 128 (62.4%)
Non connu, n 5

Mode d’accouchement
Voie basse spontanée, n(%)

111 (55.5%)

Voie basse instrumentale, n(%) 15 (7.5%)
Césarienne pour motif foetal, n(%) 33 (16.5%)
ARCF, n(%) 23(11.5%)
En lien avec la pathologie foetale, n(%) 10 (5.0%)
Césarienne pour motif maternel ou obstétrical, n(%) 39 (19.5%)
Césarienne pour raison inconnu, n 1 (0.05%)
Aspiration, n(%) 1 (0.5%)
Non connu, n 10
Etat de santé des nouveaux nés
MFIU, n(%) 25 (12.1%)
Etat de mort apparente (Apgar < ou = 3), n(%) 27 (13.0%)
Vivant avec Apgar >3, n(%) 155 (74.9%)
Non connu, n 3

SA : semaines d’aménorhée, MFIU : mort foetale in utero, ARCF : anomalie du rythme cardiaque foetal.
Les données « Non connu » ne sont pas prises en compte dans le calcul des pourcentages.

Le devenir des enfants nés vivants

Parmi les 182 enfants nés vivants, 23 (12.6%) sont décédés en salle de naissance.

Le devenir des enfants sortis vivants de la salle de naissance est reporté dans le tableau Il
Parmi eux, 19.2% ont pu étre hospitalisés en maternité aupres de leur mere (n= 28) et 74.7%
ont été hospitalisés en néonatalogie (n=109), Seuls 9 enfants (6.1%) ont d étre transférés en
urgence dans un service de néonatalogie spécialisé : le service de cardiologie pédiatrique au
CHU de Marseille.

La durée moyenne d’hospitalisation qui a suivi la naissance était de 22.5 jours (écart type 29.3
jours, minimal 0.2 jour —maximal 166 jours) et la médiane de 10 jours.

38 enfants (27.2%) ont nécessité une chirurgie avant 1 mois de vie. Il s’agissait majoritairement
de chirurgie cardiaque dans 36.8% des cas (n=14), de neurochirurgie dans 29.0% des cas (n=11),
et de chirurgie digestive dans 26.3% des cas (n=10).
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Pour 48 enfants (34.3%), une simple surveillance a été mise en place, sans nécessité de
traitement. En effet, de nombreuses pathologies permettaient a ces enfants une bonne
adaptation a la vie extra utérine (par exemple dans notre série: I'lagénésie du corps calleux, ou
autres malformations cérébrales, certaines cardiopathies, présence de myomes
intracardiaques, I'achondroplasie, certains syndromes polymalformatifs, certains syndromes
de Di Georges, une foetopathie a CMV, des cas de trisomies 21...)

Pour 31 enfants (22.1%), des soins palliatifs a court terme ont été apportés. Le retour a domicile
a été possible pour 111 enfants (69.8% des enfants sortis vivants de la salle de naissance). La
mortalité néonatale précoce est la plus importante, avec 26 déces rapportés (18.3%).

A I'age d’un an, 90 enfants étaient en vie, soit 63.4% des enfants sortis vivants de la salle de
naissance, ou 41.4% de toutes ces grossesses poursuivies malgré une pathologie foetale d'une
particuliere gravité. L'espérance de vie des enfants est reportée figure 5.

Tableau lll. Devenir des enfants sortis vivants de la salle de naissance

N= 159
Hospitalisation
En maternité, n (%) 28 (19.2%)
En néonatalogie, n (%) 109 (74.7%)
Dans un service de néonatalogie spécialisé, n (%) 9 (6.1%)
Non connu 13
Durée d’hospitalisation (jours), moyenne (£DS) 22.5(£29.3)
Traitement du nouveau né
Surveillance, n (%) 48 (34.3%)
Symptomatique, n (%) 23 (16.4%)
Palliatif, n (%) 31 (22.1%)
Chirurgical < 7 jours, n (%) 25 (17.9%)
Chirurgical 7jours- 1mois, n (%) 13 (9.3%)
Non connu, n 19
Retour a domicile, n (%) 111 (69.8%)
Espérance de vie
Mortalité néonatale précoce ( < 7 jours), n (%) 26 (18.3%)
Mortalité néonatale tardive (7 jours — 28 jours), n (%) 13 (9.1%)
Mortalité entre 1 mois et 6 mois, n (%) 6 (4.2%)
Mortalité entre 6 mois et 1 an, n (%) 7 (4.9%)
Vivanta 1 an, n (%) 90 (63.4%)
Non connu, n 17

Le pourcentage est calculé sur le nombre d’enfants sortis vivants de la salle de naissance. Les données
« Non connu » ne sont pas prises en compte dans le calcul des pourcentages.
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Figure 5. Espérance de vie des enfants
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M12 : 1 mois, 6 mois, 12 mois aprés la naissance.

Les 20 perdus de vue n’apparaissent pas sur le graphique.

Pronostic anténatal et espérance de vie

Dans notre série, les 9 enfants dont |la pathologie avait été jugée « |étale » en anténatal sont
décédés avant I'age d’un an (Tableau V). Pour les pathologies dont le pronostic avait été jugé
« mauvais », le taux de mortalité varie selon les pathologies : 55.5% (n=5) des enfants avec
anomalies cérébrales sont vivants a 1 an, mais seulement 13.3% (n=4) des enfants souffrant
d’un syndrome polymalformatif. Les enfants avec le meilleur taux de survie a 1 an sont les
enfants atteints d’anomalies cérébrales de pronostic incertain (n= 18, 90%), ainsi que les
enfants avec pathologie infectieuse néonatale (n=2, 100%).
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Tableau IV. Pronostic anténatal et espérance de vie des enfants

MFIU Mortalité  Décés entre  Vivant a Perdus de Total
néonatale 1 et 12 mois 1an vue
Pronostic létal 5 4 0 0 0 9
Chromosomique 3 4 0 0 0 7
Cérébral 2 0 0 0 0 2
Mauvais pronostic 6 18 4 9 4 41
Cérébral 1 1 1 5 1 9
PM 5 14 3 4 3 29
Situation médicale 0 3 0 0 0 3
Pronostic incertain 7 8 3 38 3 59
Cérébral 0 0 1 18 1 20
PM 3 3 2 19 0 27
Situation médicale 4 4 0 1 2 11
Chromosomique 0 1 0 0 0 1
Spinabifida 0 2 1 8 0 11
Anomalies 2 10 3 7 7 29
cardiaques
Anomalies de 3 6 0 3 0 12
I’appareil urinaire
Autfes anomalies 0 3 0 9 0 5
isolées
Génétique 0 6 2 8 3 19
Infectieuse 0 0 0 2 0 2
Grossesse
, ) 1 5 0 4 0 10
gémellaire
Trisomie 21 1 0 0 9 3 13
TOTAL 25 62 13 90 20 210

MFIU : mort feetale in utero, PM : syndrome polymalformatif
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V. DISCUSSION

Notre étude sur les grossesses poursuivies malgré une pathologie foetale grave qui
aurait pu faire I'objet d’une IMG est actuellement la plus importante étude monocentrique
décrite, avec 210 dossiers étudiés (7) (8).

Notre étude confirme une augmentation importante des poursuites de grossesse apres
I’'annonce d’une pathologie foetale grave. En 10 ans, le taux de ces grossesses poursuivies sur
le nombre de grossesses éligibles a I'IMG est passé de 4.3% a 16.4%. Ce phénomene est
également rapporté au niveau national par A. Madeuf et al. (9) (6.2% en 2005 versus 7.6% en
2009) puis par le rapport de I ABM de 2016 (9.8% en 2011 versus 15.5% en 2015)(2)

Cette évolution semble multifactorielle. Les motivations des parents qui font ce choix
peuvent étre culturelles, et/ou religieuses, et/ou philosophiques. Dans I'étude de D’Almeida
(4), a la demande des parents et bien que la pathologie foetale soit considérée |étale, une
césarienne pouvait étre réalisée pour permettre la naissance d’un enfant vivant. Notre étude
reporte plus d’un tiers de césarienne (n=73, 36.5%), dont un peu moins de la moitié (n=33)
pour indication feetale. Pour la plupart des parents, rencontrer le bébé vivant et partager des
instants avec lui est essentiel (10). Cela permet la collecte de traces mémorielles et de tisser un
lien avec I'enfant (5). Pour d’autres, il est important de vivre la grossesse comme un temps de
vie a part entiere, d’aller jusqu’au bout d’un processus, de vivre I'expérience de la naissance et
d’avoir la liberté de vivre leur parentalité (4,10).

Il peut aussi y avoir une culpabilité des parents a interrompre la vie de leur enfants ou un déni
ouU une mauvaise compréhension quant a la pathologie annoncée (8). Parfois, la reviviscence
de traumatismes anciens (IMG, fausses couches...) peut aussi jouer un role. Dans notre étude,
11% des femmes avaient déja vécu une perte feetale, soit lors d’une MFIU soit lors d’une IMG.
La nature de la pathologie feetale semble aussi jouer un role dans le choix des parents. Nous
rapportons plus d’IMG lors du diagnostic d’une pathologie chromosomique, comme I"avait
montré A. Madeuf (11). Cela s’expliqgue notamment par le diagnostic plus précoce de ces
pathologies, notamment grace a I'échographie du 1°" trimestre de dépistage et le dosage des
marqueurs sériques maternels. Dans notre étude, les anomalies viscérales isolées et les
syndromes polymalformatifs sont en revanche plus fréquents dans les grossesses poursuivies.
Leur diagnostic est en général plus tardif. Les syndromes polymalformatifs sont souvent
difficiles a appréhender. Sila description des malformations peut se faire aisément, le pronostic
de I'association des malformations est compliqué a évaluer. Il ne s’agit pas de simplement
additionner les pronostics de chaque organe. De plus les syndromes polymalformatifs sont
rarement associés a des pathologies connues, et les recherches génétiques peuvent prendre
plusieurs mois. L'information aux parents est pleine d’incertitudes et |la décision d’arréter la
grossesse dans ce contexte est complexe.

Quant aux anomalies viscérales isolées, plus fréquentes dans les grossesses poursuivies, elles
sont parfois accessibles a une chirurgie, diminuant fortement la morbimortalité (12). Un
diagnostic plus précoce semble étre associé a une fréquence plus importante d‘IMG. Cela
s’explique probablement dans l'investissement des parents dans le projet de grossesse qui
grandit tout au long de la grossesse, et la sévérité des pronostics des pathologies
diagnostiquées au premier trimestre. En effet, Madeuf et al retrouve 43.5% de MFIU et
seulement 30.2% de survie néonatale lors d’'une pathologie foetale diagnostiquée au 1°¢
trimestre (9). De plus, réaliser une IMG au-dela de 22 SA nécessite la réalisation d’un foeticide
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par injection d’une substance létale dans le cordon ou le coeur du foetus sous controle
échographique. Ce geste peut étre une épreuve insurmontable pour les parents.

Le développement des soins palliatifs (SP) néonataux joue certainement un réle

important dans le choix des parents. Les soins palliatifs en néonatalogie se sont beaucoup
développés ces derniéres années, suite a la loi Leonetti du 22 avril 2005, loi relative aux droits
des malades et a la fin de vie (13). Nous reportons 22.1% de soins palliatifs en période
néonatale, un taux similaire a été rapporté par Bourdens et al (19.1%) (8).
Dans notre étude, 99% des couples ont bénéficié d’une consultation avec un pédiatre
néonatalogiste, conformément au protocole du CPDP de Montpellier, taux le plus important de
la littérature. Un projet de soin néonatal personnalisé était alors proposé aux parents. Cette
consultation ne semble cependant pas systématique dans tous les centres. Dans une étude
d’Hostarely seulement 60% des couples dont le foetus est atteint d’une grave pathologie
bénéficient d’'une consultation anténatale avec un pédiatre néonatologue (7). Selon Bourdens
et al, 10% des couples ne rencontraient pas de pédiatres et un projet de soins palliatifs
personnalisés était proposé pour seulement 24.5 % des couples (8). Pourtant, I'existence d’un
projet de soins palliatifs, spécifique, et détaillé, subvenant au besoin de la famille, en lien avec
une équipe pluridisciplinaire et les praticiens de ville ainsi qu’un lieu d’accueil pour le couple et
le nouveau-né en fin de vie favoriserait les couples dans leur décision de soins palliatifs (14,15)
Anticiper les soins palliatifs, les aborder avec la famille pendant la grossesse et pouvoir les
organiser avant la naissance serait bénéfiques aux couples qui choisissent de garder la
grossesse (3). D’aprés Hostarely, les couples ayant rencontré un pédiatre avant la naissance
s’orienteraient plus vers des soins palliatifs alors que les couples n"ayant pas bénéficié de cette
consultation choisiraient plutot une prise en charge active (7).

Cette consultation anténatale nous semble primordiale. En effet, notre série reporte
pres de 75% de naissances vivantes. Les parents ainsi que les professionnels de santé doivent
étre préparés a l'accueil d’'un enfant vivant, parfois tres handicapé, pour lui proposer les soins
les plus adaptés. Les gynécologues-obstétriciens n‘ont pas la formation des néonatalogistes
pour informer les parents sur le pronostic de la pathologie de I'enfant et la prise en charge
pédiatrique. Selon Tosello, pour les gynécologues, seulement 15% des pathologies seraient
éligibles aux SP, alors que pour les pédiatres, 25% des enfants pourraient en bénéficier (16).
Cette consultation permet aussi d’informer les parents sur la pathologie de I'enfant et les soins
attendus a court terme puis a moyen et long terme, pour aider les parents a se préparer a
accueillir leur enfant.

Dans notre étude, 69.8% des enfants nés vivants ont pu rentrer a domicile. Parmi eux,
certains ne nécessitaient aucun soin particulier (par exemple des enfants avec agénésie isolée
du corps calleux, ou porteurs de myomes intracardiaques, ou ayant contacté le CMV in utero...).
D’autres enfants souffraient de handicap mental ou physique lourd, pour lequel il nous parait
important que les parents soient préparés, pour un retour a la maison plus serein.

Al'age d’'un an, 41.4% des enfants issus de ces grossesses sont vivants, taux comparable
aux données de Bourdens et al, qui rapporte 45% de survie a 12 mois, ainsi qu’a 24 mois (8). Le
rapport de 2016 de ’ABM reporte des taux de survie variant de 52.1% a 57% entre 2011 et
2015. Ce taux est plus élevé que le nétre car dans leur étude la survie est évaluée « au dernier
suivi », qui correspond en général a la période néonatale (2). Nous rapportons un taux de MFIU
de 12.1%, ce qui est légerement plus faible que dans la littérature : entre 16.5% et 21.1% selon
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I” ABM, 14 .3% pour Bourdens et al, 17.4% pour Madeuf et al (2,8,9). Nous n’avons pas
d’explications a cela.

Le pronostic des enfants est souvent impossible a anticiper avec certitude. Dans notre
série, 59 pathologies ont été classées avec un « pronostic incertain », sans compter toutes les
malformations « isolées » (cardiaques, de I'arbre urinaire...) ou les maladies génétiques, dont
le pronostic est parfois mal défini. Méme pour les pathologies dites « létales », I'incertitude de
la date de cette mort certaine constitue une situation angoissante et déstabilisante. Dans le
groupe des pathologies que nous avions classées comme « |étale a court terme », la moitié des
enfants sont décédés in utero (n=5) et I'autre moitié moins de 7 jours apres la naissance (n=5).
Dans la classification de 'ABM, les termes « létal » et « non viable » ne sont utilisés que pour
les anomalies chromosomiques et pour les malformations cérébrales (6). Pourtant de
nombreuses pathologies classées avec un « mauvais pronostic » sont létales. Dans notre série,
sur les 43 enfants souffrant d’une pathologie de « mauvais pronostic », seuls 9 enfants sont
vivants a 1 an. Il en est de méme pour certaines anomalies cardiaques ou certaines maladies
génétiques, ou seulement 24.1% et 29.0% respectivement des enfants sont en viea 1 an. S'il
est difficile d’évaluer un pronostic en anténatal, il I'est tout autant de le classer.

Nous avons choisi d’utiliser la classification de I’ABM et non celle de Dommergues (17),
utilisée par d’autres auteurs (7-9). En effet, elle ne nous semble pas appropriée pour plusieurs
raisons. Dans le groupe 1 de Dommergues, qui représente les pathologies létales avec > 90%
de risque de mortalité infantile, certains auteurs rapportent plus de 30% de survie périnatale
(9). Ceci peut s’expliquer par I'évolution des soins médicaux et chirurgicaux proposés a ces
enfants, comme par exemple en chirurgie cardiaque, ou certaines malformations considérées
comme létales a court terme peuvent étre aujourd’hui accessibles a la chirurgie (12). De plus,
le groupe 4 de Dommergues est un groupe tres hétérogene, comprenant des pathologies pour
lesquelles la probabilité d’handicap séveére chez un individu n’est pas bien connue (par exemple
I'agénésie du corps calleux), les pathologies a expression tardive ( par exemple, la chorée de
Huntington), les pathologies potentiellement curables mais dans un contexte familial d’échec
de traitement, et enfin les pathologies pour lesquelles il n’existe pas de consensus sur la gravité
du handicap (par exemple achondroplasie, ou I'agénésie d’'un membre). Regrouper toutes ces
pathologies si différentes en terme de handicap et de pronostic ne nous semble pas adapté.
Cette difficulté a élaborer une classification souligne la complexité de l'incertitude dans le
diagnostic prénatal. Pourtant le pronostic de I'enfant a naitre est le cceur de I'information
donnée aux parents (17).

Cette incertitude, les professionnels de santé se doivent de I'exposer aux parents, avec
toutes les possibilités d’évolution de la grossesse puis de I'enfant. L'information sur la
pathologie du feetus et le pronostic attendu doit étre claire et accessible aux parents. Le risque
de MFIU doit étre abordé, mais aussi le risque de handicap et le risque de survie prolongée
malgré une pathologie dite |étale. En effet, la revue de la littérature de Wilkinson, reporte des
espérance de vie de plusieurs années chez des enfants souffrant d’une pathologie dite « |étale»
telle la trisomie 13, I'anencéphalie, ou I'holoprosencéphalie (18). L'information doit étre neutre
et objective, et I'entretien ne doit pas étre directif pour éviter le « paternalisme foetal
fatal »(19). Elle doit laisser aux parents leur libre arbitre et respecter le principe d’autonomie
parentale. Ce sont les patientes, et elles seules, qui savent ce qui est le mieux pour elles (20).
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Notre perception de tel ou tel handicap n’est pas forcement celle des parents. L’acceptable et
I'inacceptable sont propres a chaque personne.

D’aprées Einaudi, 50% des couples ayant eu recours a I'lMG trouvent que leur décision n’était
pas respectée, qu’on ne leur a pas donné assez d’informations et qu’ils ont ressenti une perte
de contrble (14). Certains parents regrettent de ne pas avoir eu assez d’informations sur les
soins palliatifs, et de ne pas avoir été orientés vers des associations de parents (14). Tosello et
al ont aussi reporté que lors de la consultation pédiatrique qui suivait 'annonce d’une trisomie
18 chez le foetus, presque 50% des médecins n ‘exposaient pas la possibilité de SP néonataux
(21). Dans une étude de Heuser, seuls 11% des médecins soutenaient des femmes enceintes
qui désiraient poursuivre leur grossesse avec prise en charge active du foetus malgré le
diagnostic de trisomie 18, et plus de la moitié essayait de les persuader de réaliser une IMG
(22). Pourtant, le choix de poursuivre la grossesse est en général un choix profond et intime et
les changements de décision sont rares, entre 3 et 5% selon les études (7,8). Dans notre étude,
plus d’un quart des couples ne souhaitait pas de prélévements invasifs (n=56, 26.7%). On peut
supposer que leur choix était fait dés I'annonce de la pathologie, et qu’ils ne souhaitaient pas
prendre le risque de complications obstétricales suite aux prélevements, d’autant plus que les
résultats n’influenceraient pas leur décision.

Force et faiblesses de I'étude : La période de recueil de données étant large, de 2006 a
2016, nous avons choisi de travailler avec seulement notre centre pour permettre une
homogénéisation des données, tant sur la tenue des dossiers que sur les indications foetales
d’IMG et la prise en charge des patientes. Malgré un recueil de données exhaustif, notre étude
a des limites. Les données sur I'espérance de vie des enfants sont informatives mais
insuffisantes. Leur qualité de vie serait d’autant plus intéressante. Nous avons pu récupérer
pour nombre d’entre eux des informations sur leur santé et leur quotidien via les comptes
rendus de consultation au CAMPS ou chez des spécialistes. Quelques enfants ont un
développement psychomoteur strictement normal aux derniéres nouvelles (par exemple des
enfants avec agénésie du corps calleux, ou antécédent d’hydrocéphalie anténatale, ou
présence de myomes intracardiaques), mais la plupart sont atteints de handicaps physiques,
et/ou moteurs. Nous avons volontairement décidé de ne pas présenter ces résultats car il nous
parait malvenu de juger la qualité de vie de ces enfants et de leurs familles uniqguement sur des
comptes rendus de consultation. Un retard mental, une encoprésie ou une gastrostomie
d’alimentation est sGrement vécue tres différemment selon le contexte familial et I’histoire
personnelle des enfants. Il aurait fallu pour cela un questionnaire de qualité de vie adapté au
handicap pédiatrique.
Nous avons 3 enfants perdus de vue au moment de la naissance (1.4%) puis 17 perdus de vue
a 1 an, soit au total 20 perdus de vue (9.5%). Ce taux est plus important que dans d’autres
études : 6.4% dans le rapport de I’ABM (6), et 7.5% pour Madeuf et al (9). En effet, la grande
majorité des perdus de vue le deviennent dans les 12 mois qui suivent la naissance. Or nous
avons choisi d’évaluer la survie a 1 an, contrairement a ces 2 études, qui utilisent le terme
« vivant au dernier suivi », dont I'age n’est pas précisé mais qui correspond en général a
guelques mois de vie (6).

Notre étude confirme une véritable évolution des moeurs au sein du diagnostic

prénatal. De plus en plus de femmes désirent poursuivre leur grossesse malgré le diagnostic
d’'une pathologie feotale grave, et nous devons répondre a cette nouvelle demande en
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adaptant notre prise en charge humaine et médicale, de la femme enceinte et de I'enfant a
naftre.
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SERMENT D’ HIPPOCRATE

» En présence des Maitres de cette école, de mes chers condisciples et devant
I'effigie d’Hippocrate, je promets et je jure, au nom de I'Etre supréme, d’étre
fidele aux lois de I’honneur et de la probité dans |'exercice de la médecine.

» Je donnerai mes soins gratuits a I'indigent et n’exigerai jamais un salaire au-
dessus de mon travail.

» Admise dans I'intérieur des maisons, mes yeux ne verront pas ce qui s’y passe,
ma langue taira les secrets qui me seront confiés, et mon état ne servira pas a
corrompre les meeurs, ni a favoriser le crime.

» Respectueuse et reconnaissante envers mes Maitres, je rendrai a leurs enfants
I'instruction que j’ai recue de leurs péres.

» Que les hommes m’accordent leur estime si je suis fidéle a mes promesses.
Que je sois couverte d’opprobre et méprisée de mes confréres si j'y manque.
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RESUME

Objectif : Décrire le devenir des grossesses et des enfants lorsqu’une grossesse est poursuivie
malgré une pathologie foetale grave pour laquelle une interruption médicale de grossesse
(IMG) aurait pu étre acceptée.

Meéthodes : Il s’agit d’une étude rétrospective sur 10 ans (01/01/2006-31/12/2016)
monocentrique au Centre Pluridisciplinaire de Diagnostic Prénatal de Montpellier. Les données
maternelles, obstétricales et pédiatriques étaient recueillies. Les pathologies feetales et le
terme du diagnostic chez les grossesses poursuivies était comparées aux grossesses ayant eu
recours a une IMG. Les pathologies foetales et leur pronostic étaient classés selon la
classification de I’Agence de Biomédecine.

Résultats : 210 grossesses ont été étudiées. Le nombre de poursuites de grossesse apres
diagnostic d’une pathologie fcetale grave et incurable augmente en 10 ans : 8 cas en 2006
versus 36 cas en 2016. Le diagnostic tardif, aprés 22 semaines d’aménorhée, et la nature de la
pathologie feetale (syndrome polymalformatif et anomalie viscérale isolée) semblent favoriser
la poursuite de la grossesse (p < 0.05). 182 enfants sont nés vivants (86.6%), et le retour a
domicile a été possible pour 111 enfants (52.9%). A 1 an, 90 sont toujours en vie (41.1%). Dans
notre série, les 9 enfants dont la pathologie avait été jugée « létale » en anténatal sont décédés
avant I'age d’un an. Il reste difficile d’évaluer et de classer le pronostic en anténatal.

Conclusions : De plus en plus de femmes souhaitent poursuivre leur grossesse malgré une
pathologie foetale d’une particuliére gravité. Nous devons adapter notre prise en charge
humaine et médicale pour répondre a cette nouvelle demande.

Mots clés :
- Interruption médicale de grossesse
- Diagnostic prénatal
- Pronostic néonatal
- Pathologie foetale grave
- Poursuite de grossesse
- Mortalité périnatale
- Mort feetale in utero
- Centre Pluridisciplinaire de Diagnostic Prénatal
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