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1. INTRODUCTION 

 

Les cardiopathies sévères sont principalement causées, chez l’enfant, par les cardiopathies 

congénitales et les cardiomyopathies [1-3]. La prévalence des cardiopathies congénitales est 

de 7 cas pour 1000 naissances vivantes. Celles-ci représentent un tiers des anomalies 

congénitales majeures [1]. L’incidence des cardiomyopathies est de 1 pour 100 000 enfants 

par an et celles-ci constituent la première cause de transplantation cardiaque dans l'enfance 

[4]. Ces pathologies sont associées à une altération de la qualité de vie, de moins bons 

résultats scolaires, une plus faible participation aux activités scolaires et un handicap physique 

[5,6]. Le projet thérapeutique est avant tout curatif, avec un objectif de réparation chirurgicale 

complète de la cardiopathie le plus souvent. Cependant, la mortalité reste élevée (environ 

10% après la première intervention dans le cas des cardiopathies congénitales) [7]. De plus, 

plusieurs études ont montré qu'il est nécessaire d'améliorer la communication, la qualité de 

vie et le projet de soins anticipé pour ces patients [8,9]. 

Les soins palliatifs pédiatriques (SPP) consistent en une prise en charge active et complète, 

englobant les dimensions physique, psychologique, sociale et spirituelle de l'enfant, et 

impliquent également un soutien à la famille [10]. En France, des équipes ressources 

régionales de soins palliatifs pédiatriques (ERRSPP) ont été développées dans chacune des 22 

régions métropolitaines au cours de la dernière décennie. Ces équipes favorisent la mise en 

œuvre de SPP pour les enfants et les adolescents dans les établissements pédiatriques 

existants [11,12].  

Il a été démontré que les SPP améliorent la qualité de vie, diminuent la charge de la maladie, 

aident à la prise de décision et permettent une meilleure communication autour du projet de 
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soins [13]. Dans les cas de maladies pédiatriques limitant l'espérance de vie, les patients ayant 

reçu une prise en charge palliative ont passé moins de jours à l'hôpital, ont subi moins 

d'interventions invasives et étaient moins susceptibles de mourir dans les unités de soins 

intensifs [14]. Un essai contrôlé randomisé chez des patients atteints de cardiopathie à type 

de ventricule unique a montré une baisse de l'anxiété maternelle, une amélioration de la 

communication et de meilleures relations familiales dans le groupe où les SPP intervenaient 

de façon précoce [15]. 

Cependant, les SPP restent une ressource peu utilisée dans les spécialités pédiatriques autres 

que l'oncologie [13,16,17]. Dans une étude multicentrique récente comprenant 515 patients, 

seulement 8% des consultations des SPP étaient consacrées aux maladies cardio-vasculaires 

[17].  

Il existe des définitions variées du terme cardiopathie sévère. Certaines équipes de soins 

palliatifs incluent dans ce groupe les cardiopathies ayant progressé vers une atteinte 

nécessitant un niveau de soins intensifs et/ou des hospitalisations répétées. Seule une 

minorité des patients pédiatriques atteints de cardiopathie évoluent vers une cardiopathie 

sévère. Ceux-ci ont un risque élevé de développer une cardiopathie à un stade terminal, 

caractérisé par une altération de l’état général, de la qualité de vie, une dénutrition, une 

détresse respiratoire [13,18]. (Annexe 1) 

Plusieurs auteurs soutiennent la nécessité d'impliquer précocement les équipes de soins 

palliatifs dans la prise en charge des patients atteints de cardiopathie sévère [19,20]. Mazwi 

et al. ont suggéré certaines indications qui devrait entraîner une consultation avec une équipe 

de SPP de manière systématique. Parmi celles-ci figuraient les cardiopathies congénitales 

associées à des syndromes génétiques ou à des comorbidités, toute cardiopathie congénitale 
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impliquant un ventricule unique, l'insuffisance cardiaque symptomatique, et les patients en 

attente de transplantation cardiaque [21]. L’orientation systématique vers une équipe de SPP 

en suivant ces indications permettrait de faciliter l’accès aux SPP, et de soulager les équipes 

soignantes de cardiologie, tout en respectant les attentes des parents [16,22].  

Il existe, à ce jour, peu de données concernant la prise en charge des patients atteints de 

cardiopathie sévère par une équipe de soins palliatifs pédiatriques en France. C’est pourquoi 

nous avons réalisé une étude portant sur les interventions des ERRSPP auprès des patients 

atteints de cardiopathie sévères, en décrivant les caractéristiques des patients, la demande 

des équipes de cardiologie, et la nature des interventions. 
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2. MÉTHODES 

  

Conception de l'étude  

Nous avons réalisé une étude rétrospective incluant tous les patients atteints de cardiopathie 

sévère ayant été adressés aux ERRSPP participantes en 2019 en France.  

Source des données  

Un groupe de travail de cardiologie pédiatrique a été formé au sein de la Fédération des 

Equipes Ressources de Soins Palliatifs Pédiatriques [11]. Les participants ont accepté de 

devenir coordinateurs de l'étude pour leur propre équipe. Ils ont examiné les dossiers 

médicaux des patients de leur site et ont envoyé une description clinique des cas inclus à 

l'investigateur principal qui a élaboré une base de données anonyme. 

Les données ont été recueillies entre décembre 2019 et janvier 2020. 

Variables  

Les variables suivantes ont été collectées : type de cardiopathie (les cardiopathies 

congénitales ont été décrites selon la classification de Bethesda (Annexe 2) [23]), anomalies 

extra-cardiaques associées, existence d’un diagnostic prénatal, âge au moment de la première 

intervention de l’ERRSPP, âge au moment du décès, et durée du suivi. Le suivi commençait au 

premier jour de prise en charge par une ERRSPP et se terminait lors du décès du patient ou au 

31 décembre 2019 si le patient était en vie au moment du recueil des données (la durée 

maximale du suivi était donc de 12 mois). 
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L'âge du patient au moment de la première intervention de l'ERRSPP était classé selon les 4 

catégories suivantes : prénatal, néonatal (moins d'un mois après la naissance), première 

année de vie (de un mois à un an) ou plus d'un an. 

Le motif de recours à une ERRSPP était défini comme la demande principale de l’équipe 

référente, énoncée dans la description clinique. Celle-ci était vérifiée par deux auteurs (CLF, 

GRR). Ces motifs, donnant lieu à des interventions, étaient classés en six groupes comme suit: 

La participation aux questionnements éthiques, définie comme le soutien dans les 

discussions sur le projet de soins anticipé, les limitations et arrêt des thérapeutiques (c'est-à-

dire la décision de ne pas opérer, de ne pas réanimer, l'interruption d'une thérapeutique 

maintenant artificiellement la vie). Ces interventions n'impliquaient pas nécessairement une 

rencontre avec le patient ou sa famille. 

Le SPP à domicile était défini comme tout accompagnement et organisation d’un projet 

ambulatoire. Cela comprenait la formation des médecins généralistes et des infirmières à 

domicile au parcours de soins, l'anticipation des thérapeutiques nécessaires à domicile, et les 

consultations à domicile par l'ERRSPP. Ces interventions impliquaient une rencontre avec le 

patient et sa famille. 

Le soutien familial était défini comme toute forme de soutien aux frères et sœurs, parents ou 

grands-parents. Cela comprenait les discussions avec la famille sur le projet de soins, 

l'éducation du patient et de la famille à la gestion des symptômes pénibles, le soutien 

psychologique et le soutien en cas de deuil. 

La prise en charge des symptômes comprenait l’évaluation clinique, la prescription ou aide à 

la prescription liée à la gestion de la douleur et autres symptômes pénibles (dyspnée, anxiété, 

encombrement, troubles digestifs, troubles du sommeil...). 
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La coordination des soins était définie par la communication et la coordination entre les 

soignants, les travailleurs sociaux, les enseignants ou tout autre acteur de la prise en charge 

de l’enfant.  

Le soutien de l'équipe référente comprenait les interventions des ERRSPP directement auprès 

de l'équipe médicale référente de cardiologie, pour un soutien dans les réflexions éthiques, la 

résolution des problèmes de communication, un soutien empathique dans les situations 

complexes et l’aide à la cohésion des équipes.  

Analyse statistique  

Des statistiques descriptives (proportions, moyennes et médianes) ont été utilisées pour 

décrire les caractéristiques des patients, le motif de recours à une ERRSPP et la nature des 

interventions des ERRSPP. 

Déclaration éthique 

Les protocoles de relecture des dossiers et d’anonymisation des données médicales ont été 

revus par un comité d'éthique indépendant du comité scientifique de la Fédération des 

Equipes Ressources de Soins Palliatifs Pédiatriques et approuvés le 22 novembre 2019. 
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3. RÉSULTATS 

  

Caractéristiques des patients.  

Six ERRSPP (Toulouse, Lille, Lyon, Marseille, Brest et Strasbourg) ont partagé leurs données 

concernant 18 patients dont les caractéristiques sont décrites dans le tableau 1.  

Tous les patients orientés vers une ERRSPP participante en 2019 sont décrits dans cette étude. 

Parmi les 18 patients, 6 avaient une cardiomyopathie et 12 une cardiopathie congénitale. 

Selon la classification de Bethesda, 9/12 patients avaient une cardiopathie congénitale de 

grande complexité et 3/12 avaient une cardiopathie congénitale de gravité modérée. Les 

patients atteints de cardiopathie congénitale de gravité modérée présentaient tous les trois 

des anomalies extra-cardiaques associées. Celles-ci comprennent les syndromes génétiques, 

les anomalies chromosomiques ou les anomalies d’autres systèmes. 

12/18 patients présentaient des anomalies extra-cardiaques associées : 7/12 patients atteints 

de cardiopathie congénitales et 5/6 patients atteints de cardiomyopathie. 

Âge lors de la première intervention des ERRSPP  

La figure 1 présente l'âge au moment de la première intervention d’une ERRSPP. 

L'âge médian au moment de la première intervention d’une ERRSPP était de 4 mois (intervalle 

0 jour à 192 mois), et respectivement de 0,9 mois (intervalle 0 jour à 42 mois) pour les patients 

présentant une cardiopathie congénitale et de 72 mois (intervalle 0,3 mois à 192 mois) pour 

les patients ayant une cardiomyopathie.  

Parmi les patients atteints de cardiopathie congénitale, la moitié avait été diagnostiquée dans 

la période anténatale (Tableau 1). L'âge médian au moment de la première intervention d’une 



 

- 10 - 

ERRSPP chez ces patients-ci était de 0,3 mois (intervalle 0 jour à 36 mois), versus 2,3 mois 

(intervalle 0,16 mois à 42 mois) pour les patients avec une cardiopathie congénitale 

diagnostiquée après la naissance. Pour 2 des patients ayant eu un diagnostic anténatal, 

l’ERRSPP avait été impliquée avant la naissance. 

Durée du suivi. 

La durée du suivi est indiquée dans le tableau 1. La durée médiane globale du suivi était de 3 

mois (intervalle 2 jours-12 mois). Bien que certains patients aient eu un suivi très court (4 

patients orientés vers une ERRSPP en période néonatale ou anténatale ont eu un suivi de 15 

jours ou moins), la plupart d'entre eux (14/18) ont eu un suivi de plus d'un mois. (Annexe 3) 

Motif de recours à une ERRSPP et nature de l’intervention. 

La demande d’intervention d’une ERRSPP émanait le plus souvent des équipes de cardiologie 

(10/18), parfois des équipes de néonatalogie ou de réanimation (respectivement 4/18 et 3/18) 

et une seule fois de l’équipe d’obstétrique.  

Le motif de recours à une ERRSPP était en majorité la demande de participation aux 

questionnements éthiques (9/18), suivi de l'organisation des SPP à domicile (5/18), puis le 

soutien familial (3/18) et la prise en charge des symptômes (1/18). La nature de l’intervention 

des ERRSPP pouvait différer et être plus complète que la demande initiale. 

En effet, la nature réelle de l’intervention des ERRSPP comprenait, par ordre de fréquence, le 

soutien familial (12/18), la participation aux questionnements éthiques (11/18), l’organisation 

des SPP à domicile (9/18), la coordination des soins (5/18), le soutien de l'équipe référente 

(4/18) et la prise en charge des symptômes (3/18).  

Parmi les interventions concernant les questionnements éthiques, une discussion sur les 

limitations et arrêt des thérapeutiques a eu lieu dans tous les cas (11/11). 
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Une seule famille a bénéficié d'un soutien pendant le deuil.  

La coordination des soins a impliqué les services d’hospitalisation à domicile (3/5), les 

hôpitaux périphériques (2/ 5) et, dans une moindre mesure, les infirmières à domicile, les 

médecins généralistes, les assistantes sociales et les écoles. 
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Tableau 1. Caractéristiques des patients 
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Figure 1. Âge au moment de la première intervention des équipes ressources de soins 

palliatifs pédiatriques (ERRSPP). 

  

 

Figure 2. Motif de recours à une ERRSPP et nature de l’intervention des équipes (n=18, %) 
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4. DISCUSSION 

  

Il s'agit, à notre connaissance, de la première description clinique des interventions des 

ERRSPP chez des enfants atteints de cardiopathie sévère en France. Ces patients et leurs 

proches ont été pris en charge grâce à une collaboration entre les équipes de cardiologie 

pédiatrique et les ERRSPP. 

La population que nous avons décrite comprend 2/3 de patients ayant une cardiopathie 

congénitale et 1/3 ayant une cardiomyopathie. Le type de cardiopathie entraînant une 

orientation vers les SPP semble similaire en France et dans les autres pays. En effet, dans une 

étude rétrospective récente sur les pathologies cardiaques entraînant une orientation vers les 

équipes de SPP et incluant 201 patients, Marcus et al. ont décrit 87% de cardiopathies 

congénitales, 13% de cardiomyopathies et 1% d'hypertension pulmonaire. Nous n’avions, 

pour notre part, aucun patient orienté dans le cadre d’une hypertension pulmonaire. Il existe 

pourtant dans la littérature des articles encourageant la prise en charge par une équipe de 

soins palliatifs pour cette pathologie, aussi bien chez l’enfant que chez l’adulte [25,26].  

Nos résultats suggèrent que les patients présentant des anomalies extra-cardiaques sont plus 

susceptibles d'être orientés vers des équipes de SPP. 67 % des patients de notre étude avaient 

des anomalies extra-cardiaques (c'est-à-dire un syndrome génétique, des anomalies 

chromosomiques ou des anomalies d'autres systèmes), ce qui diffère des chiffres retrouvés 

dans la littérature où les anomalies extra-cardiaques sont retrouvés chez 20 à 30% des enfants 

atteints de cardiopathie sévère [1, 27]. Tous les patients atteints de cardiopathie congénitale 

de gravité modérée (groupe 2) orientés vers une ERRSPP présentaient une anomalie extra-
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cardiaque associée, ce qui est cohérent avec les données de la littérature sur les patients 

atteints de cardiopathie congénitale [16]. Les anomalies extra-cardiaques étaient également 

plus fréquentes chez les patients atteints de cardiomyopathie adressés à une ERRSPP, 

comparé à des séries comprenant un plus grand nombre de patient [28, 29]. Cela peut 

s'expliquer par une morbidité accrue, mais peut aussi refléter les questions éthiques soulevées 

par la réalisation de traitements cardiologiques intensifs chez des patients vulnérables et les 

préoccupations concernant leur qualité de vie [30-32].  

Les ERRSPP ont été impliquées précocement dans l'évolution de la maladie, voire même dès 

la période anténatale dans certains cas. Les ERRSPP étaient contactées de manière précoce 

surtout chez les patients ayant une cardiopathie congénitale, et d’autant plus en cas de 

diagnostic anténatal. Plusieurs études soutiennent l’introduction des SPP en période 

anténatale afin d'établir une relation longitudinale et d'éviter un premier contact avec les 

équipes de SPP lors d’une situation aiguë [15, 22,33]. L'implication précoce des SPP peut aider 

les familles à faire face à des décisions complexes et éviter des interventions lourdes quand 

elles sont jugées déraisonnables [21]. 

Cependant, étant donné la morbi-mortalité des patients atteints de cardiopathie sévère, le 

nombre de patients adressés aux ERRSPP dans notre étude semble être relativement faible.  

En effet, la mortalité infantile tous cas confondus des cardiopathies congénitales est de 6,4 % 

en France, et plus de 30 % des patients atteints de cardiomyopathie décèdent ou subissent 

une transplantation cardiaque dans l’année suivant le diagnostic [1,2]. De même, les patients 

ayant un pronostic plus favorable devraient également bénéficier d’une prise en charge en 

SPP dans la mesure où ils présentent une pathologie chronique entraînant potentiellement 

des hospitalisations et interventions chirurgicales répétées. 
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Nous constatons un suivi avec une équipe de SPP de plus d'un mois  pour 14/18 patients 

atteints de cardiopathie sévère. 

Cette donnée est intéressante car il est prouvé que la durée du suivi par une équipe de SPP a 

un impact positif sur la qualité de vie du patient  et que les équipes de SPP devraient être 

mises en place le plus tôt possible pour essayer d’améliorer le vécu de la maladie par le patient 

et sa famille. [8, 22, 34]  

Les motifs les plus fréquents de recours à une ERRSPP étaient la participation aux 

questionnements éthiques et l’organisation de SPP à domicile. Ces éléments définissent les 

besoins essentiels des équipes de cardiologie. Ces résultats sont cohérents avec ceux de 

Marcus et al. sur les indications de consultation en SPP chez les patients atteints de 

cardiopathie sévère. Dans cette étude rétrospective sur 201 patients, les discussions sur les 

objectifs des soins et l’apport d'un soutien psychosocial étaient des motifs de consultation 

beaucoup plus fréquents que la prise en charge des symptômes et la coordination des soins 

[19]. En France, ceci peut être renforcé par la loi qui encadre les décisions de limitation et 

arrêt de thérapeutiques actives. Celles-ci sont décidées par le médecin responsable, à l’issue 

d’une procédure collégiale incluant ce médecin responsable, des membres de l'équipe 

soignante, et un médecin consultant extérieur à l’équipe référente [24]. Il est fréquemment 

demandé aux médecins des ERRSPP de participer à ces procédures en tant que médecins 

consultants. 

De manière surprenante, la prise en charge des symptômes en fin de vie n'est pas un motif 

fréquent de demande d’intervention des ERRSPP de la part des équipes référentes. Pourtant, 

une enquête menée auprès de cardiologues pédiatriques a montré que plus de la moitié 

d'entre eux n'étaient pas ou peu compétents en ce qui concerne la prise en charge de 
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symptôme tel que la soif, la fatigue, les troubles gastro-intestinaux et la détresse 

psychologique [35]. Ce résultat souligne le besoin d’une expertise, pouvant probablement être 

apportée par les équipes de SPP, chez les enfants atteints de cardiopathie sévère.  

Les ERRSPP mettent en œuvre une prise en charge globale, même lorsqu'elles sont sollicitées 

pour un motif spécifique initialement. Ainsi, les ERRSPP intervenaient spontanément sur 

d’autres dimensions des soins palliatifs quand cela était nécessaire, même si la demande 

initiale n’était que la participation aux questionnements éthiques. En tant que pédiatres 

spécialistes, nous pensons que le soutien de la famille, la coordination des soins et le soutien 

des équipes référentes pourrait améliorer les trajectoires des patients dans les services de 

soins, et réduire la détresse des soignants et des familles tout au long de l'évolution des 

patients.  

Le faible taux de réponse des ERRSPP est une limite importante de l’étude. En effet, seule 6 

des 22 ERRSPP ont participé, alors que des centres de cardiologies pédiatriques existent dans 

la plupart des régions. Ainsi, l’étude n’est peut-être pas représentative de la situation dans la 

France entière, même si 6 équipes différentes peuvent sûrement donner un aperçu fiable de 

l’interaction entre les ERRSPP et les équipes de cardiologie en France. 
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5. CONCLUSION 

La collaboration entre les ERRSPP et les équipes de cardiologie semble déjà engagée en 

France. L'élaboration de recommandations de pratique clinique et d'objectifs de recherche 

communs doit être poursuivie pour renforcer cette association et pouvoir en faire bénéficier 

le plus grand nombre de patients atteints de cardiopathie sévère. 
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1. INTRODUCTION  

 Advanced Heart Diseases (AHD) are mainly caused by Congenital Heart Disease (CHD) and 

cardiomyopathy [1-3]. CHD has a prevalence of 7 cases per 1000 live birth and account for 

nearly one third of major congenital anomalies [1]. Cardiomyopathy has an incidence of 1 per 

100 000 children per year and is the leading indication for heart transplantation during 

childhood [4]. These conditions are responsible for impaired health-related Quality of Life 

(QOL), poorer school performance, less involvement in school activities and physical 

impairment [5,6]. Although treatment for children with AHD mainly aims for total correction, 

mortality remains around 10% after first congenital surgery [7]. Moreover, studies have shown 

that there is a need for improvement in communication, QOL and advance care planning [8,9]. 

Pediatric Palliative Care (PPC) is the active total care of the child’s body, mind and spirit, and 

also involves giving support to the family [10]. In France, PPC teams were developed in each 

of the 22 metropolitan regions over the last decade. These teams foster implementation of 

PPC for children and teenagers within existing pediatric and adult facilities [11,12]. 

PPC has been shown to improve QOL, reduce burden of disease, provide decision-making 

support and increase communication about goals of care [13]. In pediatric life-limiting 

conditions, patients who received PPC spent fewer days at hospital, had fewer invasive 

interventions and were less likely to die in intensive care units [14]. In a single-ventricle disease 

population, a randomized controlled trial showed lower maternal anxiety, improved 

communication and better family relationships in the early PPC intervention group [15]. 

However, PPC remains underused in non-cancer pediatric specialties [13,16,17]. In a recent 
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multi-centric study with 515 patients, only 8% of PPC consultations were dedicated to cardio-

vascular diseases [17].  

Early involvement of palliative care teams for patients with AHD is supported by several 

authors [19,20]. Mazwi and al. suggested indications for PPC consultations: CHD associated 

with genetic syndromes or comorbidities, any CHD involving single ventricle, symptomatic 

heart failure and patients considered for cardiac transplantation [21]. Systematic referral to 

PPC team based on such indicators would improve PPC access with respect to professional 

goals of care and parental hope [16,22]. 

In France, a registry on cardiologic palliative situations does not exist. Data about this 

population is scarce. Hence, we performed a preliminary investigation, by asking PPC teams 

to describe their interventions among patients with AHD.  
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2. METHODS 

  

Study design and subjects  

We conducted a retrospective chart review study of all patients suffering from a cardiologic 

life-limiting condition who were referred to the participating PPC teams in 2019 in France.  

  

Data Source  

A pediatric cardiology task force was formed within the French Federation of PPC teams 

(Fédération des Equipes Ressources de Soins Palliatifs Pédiatriques) [11] and participants 

agreed to become study coordinators for their own team. They reviewed medical charts of 

patients at their sites and sent a clinical description of the cases to the principal investigator 

who compiled an anonymous master database.  

Data were collected retrospectively from december 2019 to january 2020. 

 

Variables  

The following variables were collected: cardiac diagnosis (CHD were described according to 

Bethesda classification (Annexe 2), [23]), associated syndrome or disease, antenatal diagnosis, 

age at PPC referral, age at death and length of follow-up. Follow-up started on the day of initial 

PPC referral and ended when patient deceased or on December 31st 2019 if patients were alive 

at the time of data collection (i.e. maximum length of follow-up was 12 months). 
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Patient’s age at the time of PPC team intervention was categorized as: antenatal, neonatal 

(less than one month after birth), first year of life (one month to one year) or more than 1 year 

old. 

Trigger for PPC team referral was defined as the main demand stated in the clinical description 

and cross-checked by two authors (CLF, GRR). It was categorized into six groups as follows: 

Support in ethical considerations was defined as support in discussion on advance care 

planning, therapeutics limitations (i.e. decision not to operate, do not resuscitate orders, 

interruption of a life-supportive intervention). These interventions did not necessarily imply 

meeting with the patient or her family. 

Home based PPC was defined as any support to an outpatient project. This included care 

trajectory planning training of general practitioners and home nurses, anticipation of 

medications needs and home consultations by PPC team. This intervention typically implied a 

meeting with patient and family. 

Family support was defined as any kind of supporting relationship with siblings, parents or 

grandparents. This included advance care planning discussion, patient and family education 

on distressing symptoms, psychological support and bereavement support. 

Symptoms relief was defined as clinical evaluation, prescription or help in prescription related 

to pain and symptom management. 

Coordination of care was defined as communication between health-care providers, social 

workers and teachers.  
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Support of referent team was defined as interventions directed towards the referent team 

including help in defining ethical issues, solving communication issues, providing empathy and 

encouraging self-preservation.  

  

Statistical and Graphical Analysis  

Descriptive statistics (proportions, means and medians) were used to describe patient 

characteristics, trigger for PPC team referral and interventions of PPC teams 

  

Ethical statement 

Protocols for chart reviewing and medical data de-identification were reviewed by an 

independent Ethical Board of the French Federation of PPC teams (Fédération des Equipes 

Ressources de Soins Palliatifs Pédatrique) scientific committee and approved on November 

22nd 2019. 
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3. RESULTS 

  

Patients’ characteristics.   

Six French PPC teams (Toulouse, Lille, Lyon, Marseille, Brest and Strasbourg) shared their data 

about 18 patients whose characteristics are described in Table 1.  

All patients that were referred to participant PPC teams in 2019 were reported here. 

6 patients had a cardiomyopathy and 12 patients had a CHD. 

According to Bethesda classification, 9/12 patients had great complexity CHD and 3/12 had 

moderate severity CHD. All 3 patients with CHD of moderate severity had additional extra-

cardiac anomalies. 

12/18 patients had additional extra-cardiac anomalies. This included genetic syndromes, 

chromosomal anomalies and anomalies of other systems. 

Additional extra-cardiac anomalies were found in 7/12 patients with CHD and 5/ 6 patients 

with cardiomyopathy.  

  

Age at PPC referral  

Children’s age at initial PPC referral and indications about antenatal diagnosis are presented 

in Table 1 and Figure 1. 

Median age at initial PPC referral was 4 months (range 0 day -192 months), respectively 0.9 

months (range 0 day-42months) for patients presenting with CHD and 72 months (range 0.3 

month-192 months) for cardiomyopathy.  
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Half of patients with CHD were diagnosed prenatally and median age at PPC referral for these 

patients was 0.3 months (range 0 day-36 months) compared to 2.3 months (range 0.16month-

42months) for patients with CHD diagnosed after birth. For 2 of these prenatally diagnosed 

patients, PPC team was involved before birth. 

  

Length of follow-up. 

Length of follow-up is presented in Table 1. Overall median length of follow-up was 3 months 

(range 2days-12months). While some patients had very short follow-up (4 patients referred in 

neonatal or antenatal period had 15 days or less of follow-up), most of them (14/18) had more 

than 1 month of follow-up. PPC teams were sometimes requested when patients were in 

critical situation but to finally realize that their lifespan was longer than expected. 

  

Triggers for PPC team referral and interventions 

First request for PPC intervention came from cardiology teams in most cases (10/18), 

sometimes from neonatology teams or intensive care (respectively 4/18 and 3/18) and rarely 

from obstetrician team (1/18). The main trigger for PPC team referral was ethical 

considerations followed by organization of home based PPC, family support and symptoms 

relief. Interventions were notably different from trigger for referral. (Figure 2.) 

Interventions of PPC teams included by frequency family support (12/18), support in ethical 

considerations (11/18), home based PPC (9/18), coordination of care (5/18), support of 

referent team (4/18) and symptom relief (3/18).  



 

- 28 - 

Among the interventions that included support in ethical considerations, discussion of 

therapeutics limitations occurred in all cases (11/11). 

Only one family received bereavement support.  

Coordination of care involved hospital-at-home services (3/5), district hospitals (2/ 5) and to 

a lesser extent home nurses, general practitioners, social workers and teaching structures. 
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Table 1 : Patients’ characteristics 
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Figure 1. Age at first Pediatric Palliative care (PPC) referral. 

   

 

Figure 2. Trigger for Pediatric Palliative care (PPC) team referral and interventions of PPC 

teams (n=18, %) 
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4. DISCUSSION 

To our knowledge, this is the first clinical description of PPC involvement in patients diagnosed 

with AHD in France. These patients were cared for and their relatives supported by a 

collaborative effort of pediatric cardiology teams and PPC teams. 

The population we described includes CHD (2/3) and cardiomyopathy (1/3). Indications of PPC 

appear similar in France compared to other countries. In a recent retrospective study of PPC 

referral, Marcus et al. described 87% of CHD, 13% of cardiomyopathy and 1% pulmonary 

hypertension out of 201 patients. It is of note that no pulmonary hypertension patients were 

present in our cohort despite supporting literature for palliative care for this condition in both 

adult and pediatric settings [25, 26].  

Our results suggest that patients with extra-cardiac anomalies are more likely to be referred 

to PPC teams. Extra-cardiac anomalies (i.e. genetic syndrome, chromosomal anomalies or 

anomalies of other systems) were found in 67% of the patients of our cohort in contrast with 

a frequency of 20 to 30% of children with AHD in the literature [1, 27]. Every patient with CHD 

of moderate severity (group 2) referred to PPC team presented an associated congenital 

anomaly. This is consistent with previous studies of patients with CHD [16]. Extra-cardiac 

anomalies were also more frequent in patients with cardiomyopathy referred to PPC teams in 

comparison with larger series [28, 29]. This may be explained by an increased morbidity but 

may also reflect raising ethical issues about delivering intensive cardiologic treatment to 

vulnerable patients and concerns about their QOL [30-32].  
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PPC were involved in the early course of the disease including some cases of prenatal PPC 

referral. We found early PPC involvement among CHD patients and earlier referrals in case of 

prenatal diagnosis. Several studies supported that PPC should be introduced prenatally in 

order to establish a longitudinal relationship and avoid occurrence of first PPC consult during 

crisis situations [15, 22, 33]. Early PPC involvement may help families facing complex decisions 

and avoid burdensome interventions [21]. 

However, considering the significant rate of poor outcome for patient with AHD, the number 

of patients referred to PPC team in our study seems to be relatively low.  Indeed, infant 

mortality of all cases combined of CHD is 6.4% in France and more than 30 % of patients with 

cardiomyopathy die or undergo heart transplantation one year after diagnosis.[1,2] 

Moreover, patients with better outcome should also benefit from PPC interventions as they 

have a chronic condition with potentially repeated hospitalizations and surgical interventions. 

 

We report more than one month of follow-up by PPC team for 14/18 patients with AHD. 

There is evidence to support that the PPC length of follow-up influences patient outcomes [8, 

22, 34] and that PPC teams should be introduced as soon as possible to have the opportunity 

to improve quality of life.  

Support in ethical considerations and home-based PPC were the most frequent triggers for 

referral to PPC team. These items define the core needs of cardiology teams. This is consistent 

with findings of Marcus et al. on the indications for PPC consultation in AHD patients. In this 

retrospective study including 201 patients, discussion about goals of care and provision of 

psychosocial support were far more frequent than symptom management, quality of life and 

coordination of care [19]. In France, this may be strengthened by the French law that allows 
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limitations of therapeutics when decided by the physician in charge, and after a collegial 

approach including himself, an outside consulting physician (i.e. who is not in charge of the 

patient) and members of the care team [24]. PPC physicians are frequently asked to 

participate as outside consulting physicians or as law experts. 

Surprisingly, symptoms management at the end-of-life was not considered as unmet needs 

for referent teams. This is of note as a survey among pediatric cardiologists showed that more 

than half had no or somewhat competency with thirst, fatigue, GI distress and psychological 

distress [35]. This finding emphasizes the need for specialized PPC referral among children 

with AHD. 

PPC teams implemented a holistic model of care even when they were called to resolve only 

specific issues. Although support in ethical considerations was systematically addressed when 

needed, PPC intervention involved simultaneously other dimensions of palliative care. As 

pediatric care specialist we would advocate that family support, coordination of care and 

support of referent teams might improve patients’ trajectories through health care services 

and lower care professional’s distress along patients’ evolutions.  

Limitations of the study include low response rate. Only 6 of the 22 French regional PPC teams 

did participate whereas a pediatric cardiology center exists in most of the regions. Thus, this 

may not be fully representative of the whole country although six different teams may reflect 

a proper overview of the interactions between PPC teams and cardiology teams. 
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5. CONCLUSION  

Collaboration between PPC teams and cardiologists then appears to be feasible and already 

engaged in France. Development of clinical practice guidelines and common research goals 

should be pursued to strengthen collaboration and include more in need patients with AHD. 
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III. ANNEXES 

 

Annexe 1: CARDIOPATHIES SEVERES 
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Annexe 2: CLASSIFICATION BETHESDA  
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Annexe 3: FIGURES SUPPLEMENTAIRES 

 

Figure supplémentaire S1 : Durée de suivi des 18 patients (en mois)  

 

 

 

 

Figure supplémentaire S2 : Durée moyenne de suivi en fonction du statut, du diagnostic, et 

de l’âge à la prise en charge par une ERRSPP 
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Annexe 4:  ABSTRACT 

INTRODUCTION Pediatric Palliative Care (PPC) teams address unmet needs and improve 

quality of life in patients with Life Limiting Conditions across pediatric subspecialties. 

However, little is known about timing, triggers and nature of PPC teams’ interventions in 

Advanced Heart Diseases (AHD).  

OBJECTIVES We hereby describe how, when and why PPC teams interact with referent 

teams of children suffering from AHD. 

METHODS We conducted a retrospective nationwide survey among PPC teams in France. All 

patients referred to participating PPC team for a cardiologic disease in 2019 were studied. 

RESULTS Among 6 PPC teams, 18 patients with AHD had PPC consultation in 2019. 12 had 

Congenital Heart Disease (CHD) and 6 had cardiomyopathy. Median age at referral was 0.9 

months for CHD and 72 months for cardiomyopathy. Antenatal diagnosis occurred for 6 

families with CHD and 2 of them were referred to PPC before birth allowing prenatal 

palliative care project. Main trigger for referral was ethical considerations (50%) followed by 

organization for home based palliative care (28%). PPC teams did participate to ethical 

discussion when asked to but also provided family support (12/18), home-based PPC (9/18), 

coordination of care (5/18), support of referent team (4/18) and symptoms management 

(3/18)   

CONCLUSION Main trigger for referral to PPC team was ethical considerations but PPC 

interventions followed a holistic model of care. Prospective outcomes measurement and 

partnerships should be further developed.  

Keywords: Cardiology; pediatric; palliative care; advanced heart disease; 
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V. ABBREVIATONS  

 

SPP : Soins Palliatifs Pédiatriques  

ERRSPP : Equipes Régionales Ressources de Soins Palliatifs Pédiatriques  

PPC : Pediatric Palliative Care 

AHD : Advanced Heart Diseases 

CHD : Congenital Heart Disease 

QOL : Quality of Life 
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RESUME 

 

INTRODUCTION Les équipes de soins palliatifs pédiatriques (SPP) répondent à un besoin de 

prise en charge globale, et améliorent la qualité de vie des patients atteints de maladies 

limitant l'espérance de vie, dans toutes les spécialités pédiatriques. Cependant, peu 

d’éléments sont connus à ce jour concernant les motifs de recours aux équipes de SPP et la 

nature de leurs interventions, pour les patients pédiatriques atteints de cardiopathies 

sévères. 

OBJECTIFS Nous décrivons dans cette étude les interactions entre les équipes référentes des 

patients atteints de cardiopathie sévère et les équipes régionales ressources de soins 

palliatifs pédiatriques (ERRSPP), à travers les caractéristiques des patients, la demande des 

équipes de cardiologie, et la nature des interventions des ERRSPP. 

MÉTHODES Nous avons mené une enquête rétrospective à l'échelle nationale auprès des 

ERRSPP en France. Tous les patients pédiatriques atteints d’une maladie cardiaque, orientés 

vers les ERRSPP participantes en 2019, ont été étudiés. 

RÉSULTATS 6 ERRSPP ont répondu. 18 patients atteints de cardiopathie sévère ont été 

orientés vers une de ces équipes en 2019. 12 avaient une cardiopathie congénitale et 6 une 

cardiomyopathie. L'âge médian au moment du début de la prise en charge était de 0,9 mois 

pour les cardiopathies congénitales et de 72 mois pour les cardiomyopathies. Un diagnostic 

prénatal de cardiopathie congénitale a été établi chez 6 familles, et 2 d'entre elles ont été 

orientées vers les SPP avant la naissance, ce qui a permis la mise en place d'un projet de 

soins palliatifs anticipé avant la naissance. Le motif principal de recours à une ERRSPP était la 

participation aux questionnements éthiques (50 %). Le second motif était la demande de 

mise en place de soins palliatifs à domicile (28 %). Les ERRSPP ont participé aux discussions 

éthiques lorsqu'on le leur a demandé, mais ont également fourni un soutien aux familles 

(12/18), organisé des soins palliatifs à domicile (9/18), permis une coordination des soins 

(5/18), proposé un soutien à l'équipe de référence (4/18) et une aide à la prise en charge des 

symptômes (3/18).   

CONCLUSION Le motif principal de recours à une ERRSPP était la demande de participation 

aux questionnements éthiques, mais les ERRSPP proposaient une prise en charge globale du 

patient. D'autre études sont nécessaires pour préciser la place des SPP en cardiologie 

pédiatrique. 
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