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1/ Introduction

L’arrét cardiaque est la cause de décés non tragumeala plus fréquente chez les
enfants. Méme s'il est plus rare que chez l'aduttet événement a un fort impact
émotionnel, social et médiatique. Sa fréquenceegt-étre sous-estimée car la plupart des
données sont recueillies rétrospectivement (1)awues principes de sa prise en charge font
'objet de consensus actualisé régulierement (Rjard les données épidémiologiques
(notamment étiologiques) sont moins fournies, Bmitles possibilités d’élaboration d’'une

politique de prévention efficace.

Il existe néanmoins une démarche de santé publi€rance concernant la mort
inattendue du nourrisson (MIN) ; en 2007, la hauitorité de santé a élaboré un protocole
pour que la prise en charge en cas de mort inateedtin nourrisson soit « standardisée,
efficace, et homogeéne sur I'ensemble du territoia&onal » avec création de centres de
référence MIN. Leurs objectifs sont de centralid&gnsemble des investigations
étiologiques, d’améliorer la prise en charge efuiiwi des familles, et de fournir des données
fiables de mortalité. Toutefois, si ce méme dénattendu intervient chez un enfant de plus
de 2 ans, il n’y a alors plus de prise en chargifiée pour déterminer les causes et avoir
des données statistiques analysables, informatiotispensables a I'élaboration d’une

politique de prévention efficace.

L’incidence des arréts cardio-respiratoires (ACR)I'énfant varie en fonction des
études entre 2,3 et 8,6 pour 100 000 enfants pé)aMalgré un consensus sur la définition
des ACR connu sous le nom de recommandations @idtg—6), les études visant a
identifier I'incidence des ACR EH concluent & deg#fees fluctuants de maniére importante

; de nombreuses études incluent les patients igsgsement des services d’'urgences (7,8)
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et certaines études ne se sont intéressées quiainselsous-groupes de populations
pédiatriques (notamment les jeunes athlétes) (BjinEpeu d'études francaises se sont
intéressées aux arréts cardio-respiratoires déaheret celles-ci concernent essentiellement

la mort inattendue du nourrisson (10).

Or la connaissance du spectre étiologique des ACpopulation pédiatrique est une
étape fondamentale dans I'élaboration des meswgzrélention efficace. Les affections
cardiaques pouvant prédisposer aux ACR de I'erdadu sujet jeune sont maintenant bien

connues (1).

L’épidémiologie et l'incidence relative de chaqumlégie ne sont pas clairement
définies, elles varient selon les ages, selon dé&rehces géographiques, mais aussi en
raison du manque de données étendues. Les plugefr&s sont la naissance anormales des
artéres coronaires, les cardiomyopathies hyperijops et les anomalies électriques
primaires. Une étude a montré que chez les spor#scause principale était la

cardiomyopathie hypertrophique (9).

Depuis une décennie, I'élaboration de programmedépestage des patients a risque
de mort subite pédiatrique fait I'objet de contn®es pour obtenir la juste balance entre la
faisabilité et la rentabilité (colt des programm@s prévention tenant compte des
investigations chez les faux positifs et bénéfies cdcardiopathies dépistées et traitées avant
gue I'évenement ACR ne se produise) (11). ParmdIi&#érents objets de la controverse,
subsiste le dépistage électrocardiographique. Bbtenir leur certificat d’aptitude a la
pratigue du sport en compétition, les jeunes doitaliens ont un examen physique
complété systématiquement de la réalisation d'uecté@cardiogramme (ECG) a 12
dérivations depuis 1982 ; Corrado a montré en 2(M@6cela avait permis de réduire de 90%

du taux de mort subite cardiaque chez les ath{&fs Inversement aux Etats-Unis, Maron a
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montré un taux de mortalité similaire, malgré lgidtage par un ECG (13). En fait, la
sensibilité de 'ECG est variable en fonction digk et des pathologies : il pourrait atteindre
95% dans le syndrome du QT long, le syndrome de fiWarkinson-White et la

cardiomyopathie hypertrophique mais il est beaugaug faible dans d'autres anomalies (1).

En 2013 et 2014, plusieurs études, sur les arggtliatjues pédiatriques de causes
cardiaques, soulignaient I'intérét des investigati@tiologiques. Il s’agissait des analyses
génétiques post mortem ou « autopsie molécula{4;45) et des tests pharmacologiques
(16) chez le patient victime de I'ACR (lorsque deluétait en réanimation méme si son
pronostic neurologique amenait vers l'arrét desngoiCes recherches sont d’autant plus
importantes que 30% des autopsies des morts sugitbsnfant ne révelent pas la cause de
I'ACR, ce qui fait largement suspecter un ACR selzire a un trouble du rythme primaire

(16).

Des mutations génétiques ont été retrouvées dat@snas cardiopathies, notamment
les cardiomyopathies hypertrophiques et les trauldmiques dis a des anomalies des
canaux ioniques (17,18). Les tests geénétiques leanent disponibles permettent de
dépister des patients ayant une susceptibilitétggreea faire un ACR. Toutefois, pour les
cardiopathies, la génétique n'est pas encore emrene®e donner la traduction clinique

stratifiée aux anomalies génétiques retrouvees (11)

L’objectif de notre étude est de déterminer l'iecide pédiatrique des arréts cardio-
respiratoires extrahospitaliers (ACR EH), leurspomions dans la mortalité pédiatrique
totale, leurs causes et leurs devenirs. En casadses cardiaques suspectées, nous avons

cherché a déterminer I'étiologie précise de ceh@went.



2 | Généralités

Certaines affections cardiaques peuvent prédisgasearréts cardio-respiratoires de
'enfant et du sujet jeune ; le tableau 1 les rdppen notifiant celles qui ont un caractére
héréditaire ou familial (1). La figure 2 schématisee de ces pathologies : la naissance
anormale des arteres coronaires. Le Tableau 2l{&)re les tracés ECG retrouvés dans les

affections prédisposant aux morts subites.



Tableau 1 - Affections cardiaques pouvant prédisposés aux décear arrét

cardio-respiratoire de I'enfant et du sujet jeune

Anomalies des artéres coronaires
Naissance anormale des arteres coronaires (Flyure
Maladie athéromateuse des artéres coronaires
Artérite coronaire

Maladie de Kawasaki

Affections cardiaques structurelles ou morphologiges
Cardiomyopathie hypertrophigde
Cardiomyopathie dilatée ou restrictive
Dysplasie arythmogéne du ventricule dfoit

Myocardite

Arythmies ou Troubles du rythme primaire
Syndrome du QT long
Syndrome du QT couft
Tachycardie ventriculaire polymorphe catécholamgjingie®
Syndrome de Brugada
Syndrome de Wolff-Parkinson-White

Tachycardie ventriculaire idiopathique

Maladies cardiaques congénitales
Cardiopathies congénitales opérées
Syndrome de Marfan (rupture de I'aorte)

Prolapsus de la valve mitrale

Autres
Surdosage en médicaments (érythromycine, kétochneemdbamazépine)
drogues et stimulants
Commatio cordis (traumatisme thoracique)

& Familial / génétique
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Figure 1- Naissance anormale des artéres coronaires
(a) anatomie normale

(b) naissance anormale de l'artere coronaire di@t€A): I'ostium de l'artére coronaire
droite est situé dans la cuspide gauche de I'éa@@, I'artere coronaire droite passant entre
l'aorte et I'artere pulmonaire (AP).

(c) naissance anormale de l'artere coronaire gawthdronc commun gauche (LM) :
l'ostium du tronc commun gauche est situé dansuspide droite de l'aorte, le tronc
commun passant entre l'aorte et l'artere pulmonpoer se diviser ensuite en artere
circonflexe (Cx) et en artére interventriculairééieur (LAD).

En cas de naissance anormale, la compression t@essacoronaires dans leurs trajets inter-
aorto-pulmonaires peut étre responsable d’'ischémyicardique chronique et de troubles du
rythme paroxystiques a I'effort.



WN B

Tableau 2 — Tracés électrocardiographiques des campathies pouvant prédisposés aux
morts subites de I'enfant et du sujet jeune

Cardiopathies

prédisposantes Caractéristiques électrocardiographues basales
Anomalies Absence de signes spécifiques
congénitales des ou ischémiques

arteéres coronaires

Maladie de Modifications des amplitudes

Kawasaki du QRS : onde S profonde en
V1, onde R ample en V6, onde
g profonde en V6,
augmentation du Qt

Cardiomyopathie Ondes Q pathologiques et

hypertrophique anomalies de repolarisation ; T
Voltage ventriculaire gauche e '—ll"
augmenté g [

Dysplasie Inversion des ondes T en V3 ; W
arythmogéne du QRS> 110ms en V1V2V3 ;
ventricule droit bloc de branche droit ; onde

epsilon (fleche) ; Complexes

ventriculaires précoces

fréquents avec bloc de branche
gauche

Syndrome du QT QTc>480ms ;Onde T
long biphasique ou notch
proéminent ; morphologie de
I'onde T modifiée, avec N IEP N
alternance possible ; SQT1 :
large onde T ; SQT2:onde T
aplatie ; SQT3 : élargissement
du segment ST




Syndrome du QT
court

Tachycardie
ventriculaire
polymorphe
catécholaminergique

Syndrome de
Brugada

Syndrome de Wolf-
Parkinson-White

QTc <320ms ; Segment ST
raccourci ou absent ; onde T
ample pointue ;

Absence de signe spécifique
sur 'ECG de base ;
Extrasystole Ventriculaire

I'effort.

Type 1. Sus-décalage du ST
2mm « en déme », avec
descente progressive rectiligne
ou concave sans franchissement
de la ligne isoélectrique, et
ondes T négatives et
symétriques ;

Type 2. Sus-décalage du ST
>2mm concave vers le haut en
« selle de cheval », restant
positif, suivi d’'ondes T
biphasiques ou positives en V2
et variables en V1

Onde Delta ; intervalle PR
court < 120ms ; Elargissement
des QRS

T,.'- :,"I'
1
i

bidirectionnelle apparaissant a |

V1

,JP,
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3 / Matériel et Méthodes

3.1/ Population étudiée

Il s’agit d’'une étude rétrospective multicentrigoeluant tous les patients agés de 2 a
17 ans ayant présenté un arrét cardio-respirawitea hospitalier (ACR EH) en région
Poitou-Charentes entre |1€" janvier 2007 et le 31 décembre 2013. Cette régmivre 25
810 km2 (communautés urbaines et rurales) et apopalation de 1 792 159 personnes,

dont un quart a moins de 20 ans.

Les causes des arréts cardiaques des enfants de dwideux ans sont nettement
dominées par la mort inattendue du nourrisson (MIDN) MIN est définie dans les
recommandations HAS de 2007 commeune mort survenant brutalement chez un
nourrisson alors que rien, dans ses antécédentaugime pouvait le laisser prévoiet la
limite supérieure d’age d’inclusion dans la défomtest fixée a deux ans. Ainsi, pour éviter

toute confusion, nous avons pris en compte, datie Btude, les enfants a partir de 2 ans.
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3.2/ Schéma de I'étude

Nous avons croisé les données issues des appetsl@u» aupres des Services
Départementaux d'Incendie et de Secours (SDIS9sappels du « 15 » aupres des Services
d'Aide Médicale Urgente (SAMU) des quatre départemale la région : Charente (16),

Charente Maritime (17), Deux Sevres (79) et Vief86.

Aupres des SDIS, nous avons récupéré une extragationles quatre départements
de la liste nationale anonyme des ACR de I'enfantieilli par le Colonel Audfray (médecin
chef des pompiers de Charente Maritime) pour laogér2007 a 2011 pour les Journées
Scientifiques Européennes du Service Médical dggBa-Pompiers de 2013. Nous avons
ensuite collecté toutes les fiches d'interventiopempiers correspondantes dans le
département 17 et dans les départements 16, M wiiuement les fiches dans lesquelles
la case « cause supposée de I'ACR » avait été eoclo@rdiaque » ou bien « autre ». Pour
les années 2012 et 2013, soit nous avons con&utigemble des fiches pour lesquelles un
défibrillateur semi-automatique (DSA) avait étélisdéi par les équipes pompiers et nous
avons extrait manuellement celles qui concerndigriranche d’age recherchée, soit ce

travail nous a été facilité par un membre du persbdu SDIS.

Aupres des SAMU 17, 79 et 86, nous avons récupérééddhes d’intervention SAMU
pour ACR chez les enfants de 2 a 17 ans, le SAMUn’Byant pas répondu a nos

sollicitations.

Puis nous avons collecté les comptes rendus dssspen charge hospitalieres
initiales aux urgences puis en unités d’hospitatisa dans les hopitaux de notre région et
dans les CHU de Bordeaux, Nantes, Tours et en mégarisienne lorsque les patients

avaient fait I'objet d’un transfert.
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En croisant les informations du SAMU avec les §sles pompiers, nous avons ainsi
pu récupérer des patients qui n’auraient pu étteaiéx grace aux champs de recherches

initiaux.

Pour les patients chez qui la case « cause suppEsd@ACR » était cochée «
cardiaque » ou bien « autre » dans la fiche dwaetion pompier, nous avons recherché des
informations complémentaires (antécédents cardgauensultations antérieures pour des
signes avant-coureurs, syncopes..) auprées deseerdiurgences ou le patient avait été
transféré ou bien auprés du médecin traitant atdes services de pédiatrie a proximité du
domicile. Pour les patients pris en charge parA&8 mais « laissé sur place décédé »,

nous avons aussi recherché ces mémes informatomsl€mentaires.

En cas d'obstacle médico-légal, nous avons faitdemeande aupres des Procureurs
des tribunaux de grande instance afin d'avoir asoesompte rendu de médecine Iégal et de

connaitre I'étiologie.

Nous avons interrogé le centre d'épidémiologielssircauses médicales de déces

(CépiDc _www.cepidc.inserm.fr) pour connaitre ledeetifs de déces par arrét cardio-

respiratoire et les effectifs de décés toutes cankez les enfants et adolescents de 2 a 17
ans domiciliés en région Poitou-Charentes et emderaCe laboratoire de I'lnserm est
'unique détenteur des données de mortalité nagosiarégionale. Les causes de déces sont
classées selon la Classification internationale dakdies - 10e révision (CIM - 10). Le
CépiDc a pu nous fournir les données « Déces taseses et déces par ACR » pour les
années 2007 a 2011 mais les données relatives rmses 2012 et 2013 ne sont pas
disponibles (car « non encore validées suite apdelsiémes techniques».) Cela a servi a
établir la contribution des ACR EH dans la moré&libtale dans les groupes d'age

pédiatrique.
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3.3 / Définition de I'arrét cardiorespiratoire extrahospitalier, criteres d’inclusion
et d’exclusion

Classiquement I'arrét cardiaque se définit comme agssation d’activité mécanique
du cceur, caractérisée cliniquement par une pert@migaissance, un arrét respiratoire et une
abolition des pouls principaux (carotidien, brathedou fémoral). Cependant devant la
difficulté de palper les pouls chez le petit enfad# nombreux auteurs définissent I'arrét
cardiaque par la nécessité d’'un massage cardiaxjeene d’'une durée supérieur a une

minute.

Nous avons inclus toute perte de la consciencéeimdie et brutale avec la perte des
signes vitaux (pouls, tension artérielle, respira@tichez qui un massage cardiaque a été

débuté en dehors de I'hdpital, en région Poitoudstie, chez des enfants agés de 2 a 17 ans.

Nous avons exclu les ACR des enfants de moinsaies pour éviter toute confusion
avec les MIN ainsi que les décés « attendus »efpample, les patients atteints de cancer au

stade palliatif).
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3.4 / Variables étudiées

Nous nous sommes intéressés a I'age et au sexpatlents, au lieu de 'ACR (la
voie publique, les lieux publics incluant les liede pratique du sport ou bien le domicile),
au nombre de choc délivré par le défibrillateur iseatomatique, au devenir immeédiat du
patient (laissé sur place décédé ou bien transpertun centre hospitalier) puis a son état
(décédeé ou vivant) a I'issu de I'hospitalisationlaacause supposée de I'ACR (cardiaque,
respiratoire, noyade, traumatisme/AVP, suicidereuet enfin a la cause définitive de
'ACR en fonction des investigations menées au €alg I'hospitalisation et /ou lors de

'autopsie.

Nous avons classé les causes des ACR EH en cacsiderdelles et en causes

médicales.

Les causes accidentelles des ACR EH réunisseraclgdents de la voie publique
(AVP), les noyades et les suicides; les causesaalkedi des ACR EH correspondent quant a

elles aux causes respiratoires, cardiaques, ngigaks et aux causes médicales incertaines.

Pour les ACR de causes cardiaques et de causesateddincertaines, nous avons

relevé les antécédents et possibles comorbiditdgamd étre des facteurs de risque d’ACR.
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3.5/ Analyses statistiques

Les variables quantitatives ont été décrites emdsrde moyenne. Les variables
gualitatives ont été décrites en termes d’effeetide pourcentage. L’association entre le
déces et les différents facteurs pronostiquesg &tidieée par un test de Fisher (utilisé en
alternative au test de Chi-deux en raison de lgetdie nos échantillons). Le seuil de
significativité statistique était fixé a 0,05. Lasalyses statistiques ont été effectuées a l'aide

du logiciel en ligne « Biostatgv ».
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4 | Résultats

4.1 | Caractéristiques de notre population

Au cours des sept années étudiées, 83 cas d’ACBnEHEté identifiés. Parmi eux, 3
ne répondaient pas aux criteres d'inclusion caCRAs’est produit alors que le décés était
attendu dans le cadre d’'une maladie au stade taekmimsi, 80 patients correspondaient a la
définition d’ACR EH, 72 qui sont finalement décédets8 qui ont survécu soit 10% de

survie.

La population des 2-17 ans en région Poitou-Chaseest estimée selon I'INSEE a
300 000 personnes ; les 80 ACR EH comptabilisédg@nles sept années de I'étude

permettent de déduire une incidence de 3,8 ACR &H Hp00 000 personnes années.

Avec un effectif de déces totaux de 181 en régioitoB Charente entre 2007 et
2011, les 42 patients décédés d’'un ACR EH dang mégion entre 2007 et 2011 (cing ans)

représentent 23,2% de la mortalité totale dansmepg d'age.

L’age médian des patients était de 13,5 ans, 48 §886) étaient des adolescents
(>11 ans). La figure 1 montre la répartition des AER en fonction de I'dge avec un pic

d’incidence entre 14 et 17 ans dans notre étude.

La majorité des patients étaient des garcons (68mnis soit 66,2%).
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Figure 2 — Répartition des arréts cardio-respiratoies en fonction de I'dge des patients
en Poitou-Charentes entre 2007 et 2013.
(En ordonnée, nombre d’arréts cardio-respirata@resaleur absolue).

Concernant la répartition des lieux de survenueAdeR, la moitié des ACR EH ont
eu lieu a domicile (n= 40), 37,5% sur la voie pgbé (n=30) et 12,5% sur un lieu public

(n=10). La figure 3 montre la répartition des ACR &n fonction de I'dge et du lieu.

Concernant la répartition des deux grands typezalses des ACR EH, 62,5%
étaient de causes accidentelles (n=50) et 37,5%adses médicales (n=30). La figure 4
montre la répartition des ACR en fonction de I'&geles types de causes avec une majorité

d’ACR EH de cause accidentelle apres I'age de §1 an
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Figure 3- Répartition des lieux de survenue des a@ts cardio-respiratoires en fonction
de I'age des patients en Poitou-Charentes entre ZDet 2013.
(En ordonnée, nombre d’arréts cardio-respirata@resaleur absolue).
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10

11 Figure 4 - Répartition des causes accidentelles atédicales en fonction de I'age des
12 patients des arréts cardio-respiratoires en PoitoGharentes entre 2007 et 2013.

13 (En ordonnée, nombre d'arréts cardio-respirata@resaleur absolue).
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4.2 | Facteurs pronostiques

4.2.1/L’age
Les moyennes d’ages des patients vivants au desuigret de ceux décédés étaient
respectivement de 13 £ 4,6 ans, IC 95% [9,1-16,9kel1,4 £ 5,1 ans, IC 95% [10,2-12,6].

Ces moyennes n’étaient pas statistiquement diffésgip=0,424).

4.2.2 | Le rythme cardiaque initial
Un choc électrique externe (CEE) a été réalisé darsminorité des cas (n=27 soit
33,8 % de I'ensemble des ACR EH), rarement pouA(eR de cause accidentelle (n=15 soit
30% des ACR de cause accidentelle), plus frequempmnr les ACR de cause médicale
(n=12 soit 40 % des ACR de cause médicale) et wupour les ACR de cause cardiaque

(n=6 soit 75 % des ACR de cause cardiaque).

44,5% (n=12) des enfants ayant été choqués, avaiemtl CEE, 30% (n=8) 2 CEE,

11% (n=3) 3 CEE, 3,5% (n=1) 4 CEE, 7% (n=2) 5 CEB,8% (n=1) 6 CEE.

Les patients qui n’ont pas recu de choc avaierthux de mortalité de 95% (50 déces

sur les 53 patients n’ayant pas été choqués).

Il n’y avait pas de différences significatives cenant le taux de réalisation de choc
électriqgue externe (CEE) entre les enfants de mdasll ans (28,5% de CEE) et les

adolescents de 11 ans et plus (36,5% de CEE) (pr0,6
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~No ok WD

(o]

80 (100%)

]
Pas de CEE

53 (66,3%)

27 (33,7%)

Transportés . s Transportés . s
Déces Déces
vers un CH vers un CH
20 (25,0%) 7(8,8%) | 22 (27,5%) | 31(38,8%) |
|
[ ] [ ]
Vivants au Décédésal Vivants au Décédésal
dernier suivi mois dernier suivi mois

3(3,7%) 19 (23,8%) |

5 (6,2%) 15 (18,8%)

Figure 5 —Bilans des ACR EH en pré-hospitalier puis a I'issuéle la prise en charge en
Poitou-Charentes entre 2007 et 2013

ACR EH = Arréts cardio-respiratoires extra hosptal, CEE = choc électrique externe, CH
= centres hospitaliers.

Comme cela est notifié dans le tableau 3, le rythorechoquable présentait une association

statistiquement significative avec le déces préhaker (p=0,01). Néanmoins, la réalisation

d’un choc électrique externe n’était pas statigtigant associée au pronostic final (p=0,11).
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4.2.3/ La cause de I'ACR EH
La survie a l'issue de la prise en charge hospiletait médiocre (n=8, 10%) et

concernait principalement les causes cardiaques 669 des causes cardiaques).

Comme le montre le tableau 3, parmi les facteuragstiques de mortalité finale, la
cause de I'ACR (ACR de cause accidentelle) avagt netation statistiquement significative

avec le risque de déces (p=0,004).

4.2.4 ] Le sexe et le lieu de 'ACR EH
Ni le sexe des patients ni le lieu de survenueAleR (domicile, lieu public ou voie
publique) n'avaient d’association statistiquemegmigicative avec le risque de déces en pré-

hospitalier comme a l'issue de la prise en charge.

Le tableau 3 synthétise les facteurs de mauvaisoptc en montrant les
associations entre d’'une part, la mortalité préphakere et les différents facteurs détaillés
ci-dessus (rythme non choquable, cause accidensehe et lieu) et d’autre part, ces mémes
facteurs et la mortalité finale.

Tableau 3 — Facteurs de mauvais pronosti@’'association statistique entre le déces et les

différents facteurs est étudiée par un test deeFisla valeur inscrite a l'intersection
correspondant au p)

Facteurs pronostiques Mortalité pré hospitaliere Matalité finale
Rythme non choquable 0,01 0,11
Cause accidentelle 0,17 0,004
Sexe féminin 0,64 0,26
Lieu de I'ACR (domicile) 0,26 0,77
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4.3 | Le spectre étiologique

Cinquante ACR (62,5%) étaient de causes accidenstelvec une majorité
d’accidents de la voie publique (AVP) suivie pas Ruicides. L’age moyen des patients
ayant présenté un ACR par suicide étaient de 159@ptus jeune ayant 12 ans et le plus agé

ayant 17 ans. Dix (66,7%) étaient de sexe masculin.

Trente ACR (37,5%) étaient de causes médicales awec majorité de causes
meédicales incertaines (n=13, 16,2%) suivie pardagses cardiaques (n=8, 10%) et les

causes respiratoires (n=8, 10%).

La figure 8 montre la répartition des causes actales et médicales des ACR EH

de notre étude.
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Figure 8 — Répartition des causes accidentelles etédicales des ACR EH en Poitou-
Charentes entre 2007 et 2013.

Toutes les causes sont représentées en pourcedtagembre total d’arréts cardio-
respiratoires extra hospitaliers (ACR EH), le dleifhu-dessus de chaque colonne correspond
aux nombres de patients en valeur absolue.

AVP : Accident de la voie publique, CMI : Cause ncétk incertaine.

Les 4 causes « Autres » correspondent & une plai@rmqme blanche, une défenestration
accidentelle, une chute de vélo a l'arrét et updgse sur corps étranger (litchi).
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4.3.1 / Causes cardiaques

Huit ACR EH étaient de causes cardiaques soit 18%ods les ACR EH et 26,7%
des ACR de causes médicales. Sept étaient des o@BmN&%). Cing (62,5%) ont eu lieu

pendant I'effort.

Les 8 cas de causes cardiaques sont dis a 7 padsobardiaques distinctes :

1- Nécrose myocardigue étendue d'allure ischémiquérassant le territoire

antérieur (sans anomalie de naissance de coronaued cardiomyopathie

10

11
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13

14

15

16

17

18

19

20

21

22

23

hypertrophigue (CMH) préexistante et possible poybcardigue :

En 2007

Garcon de 6 ans

Pas antécédent personnel ni consultation aux ueggraur des signes
d’alerte (pas d’ECG antérieur retrouve)

ACR pendant 'effort, sur un lieu public

Pas de CEE

Récupéré, transporté vivant a I’hbpital

Décédé dans les suites par cedéme cérébral avegeemgat post

anoxo-ischémique

Autopsie réalisée permettant le diagnostic final

Bilan cardiologique familial (parents et fratrielfeztué de maniere
exhaustive (clinique et paraclinique avec ECG, §ddnghie cardiaque,

épreuve d’effort et scanner coronaire)
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» Pas de bilan génétique réalisé chez le patient pethercher les
anomalies retrouvées habituellement dans les CMHpaivoir

dépister la famille.

2- Anomalie de naissance de l'artére coronaire gauchaissance anormale de

I'artere interventriculaire antérieure au niveau tdanc de l'artere pulmonaire
avec l'artere circonflexe naissant du sinus postérde I'aorte (schématisée sur

la figure 2) réalisant un tableau ischémique resgble d’'un ACR par fibrillation

ventriculaire.

P

Figure 2 — Schématisation de la naissance anormale la coronaire gauche du patient
(b) en rappelant a gauche I'anatomie normale de nssance des coronaires (a).

AO : aorte, PA : artere pulmonaire, RCA : artéreooaire droite, Cx : artére circonflexe,
LAD : artére interventriculaire antérieur.
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En 2008

Adolescent de 13 ans

Antécédent cardiaque connu et suivi : insuffisandeale du 3e degré
ACR pendant I'effort, sur un lieu public

5 CEE

Récupéré, transporté vivant a I’hdpital

Traitement chirurgical : réimplantation du troncldeoronaire gauche sur
la face latérale gauche de l'aorte

Vivant au dernier suivi avec examen neurologiquenab

Pas de bilan familial ni génétique nécessaire ael d@ la pathologie

retrouvée.

3- Valvulopathie mitrale (insuffisance et rétrécisseain mitral) d’origine

rhumatismale responsable d’une fibrillation veniiiire :

Adolescent de 15 ans

Originaire de Guyane, antécédent de valvulopathiel®a depuis I'age de
9 ans attribuée a un rhumatisme articulaire aignptgmatique avec une
dyspnée d'effort stade 1l NYHA et des acces de yeafdie
supraventriculaire spontanément résolutifs, traésin métropole pour
prise en charge chirurgicale devant un rétréecisesematral serré

ACR au repos, au domicile (quelques jours avanhtdiivention
programmeée)

4 CEE

Récupéré, transporté vivant a I’hépital

Décédé dans les suites d’'une défaillance multévale
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Pas de bilan familial ni génétigue nécessaire ael d@ la pathologie

retrouvée.

4- Dysplasie arythmogéne du ventricule droit (DAVD@trouvée chez 2 patients

ayvant présenté un ACR par fibrillation ventricugair

Premier patient :

En 2012

Adolescent de 14 ans

Pas d’'antécédent personnel ni de consultation agenaes pour des
signes d’alerte

ACR pendant 'effort, sur un lieu public

4 CEE

Récupéré, transporté vivant a I’hépital

Vivant au dernier suivi avec examen neurologiquenab

Pas de bilan cardiologique familial (parents etrigh a la recherche
d’autre porteur de DAVD

Pas de bilan génétique réalisé chez le patient pechercher les
anomalies retrouvées habituellement dans les DAMDpauvoir
dépister la famille (consultation de génétique p@hdes premiers
jours d’hospitalisation avec recherche d'une malade Steinert
négative alors que le diagnostic de DAVD n’avaits mncore été

posé).
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Deuxieme patient :

En 2008

Adolescent de 17 ans

Pas d’antécédent personnel ni de consultation agenaes pour des
signes d’alerte

ACR pendant 'effort, sur un lieu public

1 CEE

Récupéré, transporté vivant a I’hopital

Vivant au dernier suivi avec examen neurologiquenab

Pas de bilan familial (parents et fratrie) a lahexche d’autre porteur
de DAVD

Pas de bilan génétique réalisé chez le patient pechercher les
anomalies retrouvées habituellement dans les DAMDpauvoir

dépister la famille.

5- Syndrome du OT long responsable d'un probable teoubdu rythme

ventriculaire :

En 2013

Adolescent de 17 ans

Antécédent d’anoxie cérébrale néonatale responsdbiee infirmité
motrice et cérébrale, avec dystonie sans comdialitaitée par
levo/carbidopa ; pas antécédent personnel cardiggised’ECG antérieur
retrouvé, pas d’encombrement bronchique ou d'agitadans les jours

précédant 'ACR.
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ACR au repos dans un lieu public

Pas de CEE (choc non délivré par le DSA, rythmeissih récupéré a
l'arrivé du SAMU aprées massage cardiaque externeetilation par les
pompiers)

Récupéré, transporté vivant a I’hopital

Décédé dans les suites par cedeme cérébral avegeemgiat post anoxo-
ischémique

Pas d’autopsie

Pas de bilan cardiaque familial a la recherche gymdrome du QT long
chez les parents et la fratrie

Pas de bilan génétique réalisé chez le patient peahercher les
anomalies retrouvées habituellement dans le syr@lrdm QT long et

pouvoir dépister la famille.

6- Maladie de Steinert associée a un syndrome de Baugssponsable d’'un trouble

du rythme ventriculaire :

En 2011

Adolescente de 15 ans

Pas antécédent personnel cardiaque, pas de caoiosulsaix urgences
pour des signes d’alerte, pas d'argument clinique faveur d'une
myotonie de Steinert avant 'ACR, pas de bilan ¢égné ni cardiaque
réalisé chez la jeune fille antérieurement a I'A@Rtécédents familiaux
connus de maladie de Steinert chez le pére, 3 Dpaternels et 2 tantes

paternels ; antécédent de morts subites avant Eg®&0 ans chez la
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grand-mere maternelle (& 'adge de 32 ans) et ladgoacle maternel (a
I'age de 29 ans).

ACR pendant l'effort

5 CEE

Récupérée, transportée vivante a I'’hdpital

Vivante au dernier suivi avec examen neurologicurenal.

Pas de bilan cardiologique familial (non retroutézla mere et la fratrie,
le pére étant déja suivi antérieurement au vueadmdladie de Steinert
connue et suivie).

Bilan génétique chez la jeune fille retrouvantiagations en faveur de la
myotonie de Steinert et du syndrome de Brugada afioat du géne

SCNb5A) ; pas de consultation génétique pour retieerta maladie de

Steinert et/ou le syndrome de Brugada dans ladratrle syndrome de

Brugada chez la mére.

7- Trouble de rythme fatal non documenté sur une cpadhie complexe :

Adolescent de 17 ans

Antécédent personnel de cardiopathie congénitaheptexe non opérée
(atrésie mitrale avec petit ventricule gauche, guastricule unique de
type droit sans sténose sous-pulmonaire et petite avec interruption de
I'arche et hypertension artérielle pulmonaire)

au repos, a domicile

non récupére, transporté décédeé a I'hopital

Pas d’autopsie
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* Pas de bilan familial ni génétigue nécessaire ag d@ la pathologie

connue.

Seule une famille sur les 5 ACR EH de cause canéidtgréditaire ou génétique a
bénéficié d’'un bilan cardiologique exhaustif poar ftatrie et les parents mais le bilan

génétique n'a pas eu lieu.

Seul un patient victime d’'un ACR de cause cardidg@editaire a bénéficié d’'une
consultation génétique et pour laquelle le bilah resenu positif. Pour autant, le bilan

familial n’a pas eu lieu.
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Tableau 4- Recherche de la cardiopathie causale chie patient et dépistage familial

. Bilan :
Bilan génétigue de Bilan
Cardiopathie Autopsie cardiaque . géneétique
familial la victime de | ¢, ilal
I'ACR
Cardiomyopathie . o L L
) positive négatif non réalisé | non réalisé
Hypertrophique
Anomalie de naissance d'u N ant non non non
coronaire nécessaire | nécessaire | nécessaire
Valvulopathie mitrale non non non non
rhumatismale nécessaire | nécessaire | nécessaire | nécessaire
Dysplasie arythmogéne du.
yspl Yt 9 vivant non réalisé | non réalisé | non réalisé
Ventricule droit - patient 1
Dysplasie arythmogene du. L L L
. . . vivant non réalisé | non réalisé | non réalisé
ventricule droit - patient 2
Syndrome du QT long non réalisé | non réalisé | non réalisé | non réalisé
Maladie de Steinert & . f s " L s
vivant non réalisé | positif non realisé
Syndrome de Brugada
Cardiopathie congénitalenon non non non
complexe nécessaire | nécessaire | nécessaire | nécessaire
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4.3.2 | Causes médicales incertaines

Syndrome de Asthme (n=1)
Cokayne (n=1) 7%
7%

Drépanocytose
(=1)
7%

\?xntérte

(n=1)
7%

Figure 7 — Comorbiditées des patients ayant préseitun arrét cardio-respiratoire de

cause médicale incertaine

Pas d'autopsie
(vivants) (n=2)
15%

e

Figure 8- Autopsies réalisées dans les suites deséts cardio-respiratoires de

causes médicales incertaines
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92% (n=12) des ACR de causes medicales incertainesté pris en charge par le
SAMU, (prise en charge initiee ou complétée parpesipiers dans 58% des cas (n=7)).
Pour un seul cas sur 13, nous manquons d’exhaeéstigins nos données n’ayant pas pu

avoir acces aux dossiers SAMU du département deeGtea

Comme nous le montre la figure 7, chez les patiayent présenté un ACR de
causes médicales incertaines, quatre avaient @eéd#nt connu comme facteur de risque

relatif d’ACR : quatre (30 %) étaient épileptiquan,(7%) était asthmatique.

Le syndrome de Cockayne est une maladie multi sygtée caractérisée par un
retard staturo-pondéral, une dysmorphie facialeg yrhotosensibilit¢, des troubles
neurologiques progressifs et un déficit intellettugour les types I, le déces survient
souvent avant la fin de la deuxiéeme décade, ddsssde la dégénérescence neurologique

progressive.

Comme nous le montre la figure 8, deux patient8d)18ur les 11 ACR de causes
meédicales incertaines décédés ont bénéficié d'utepaie. Toutes deux ont été faites dans
un cadre judiciaire et le Procureur de la Répuleline nous a pas autorisé I'accés au compte

rendu de médecine légale.

64 % (n=7) des ACR de causes médicales incertaiéesdées ont été « laissé sur

place décédé » aprés l'intervention des équipesAMU.
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5 / Discussion

Entre 2007 et 2013, 3,8 enfants pour 100 000 onirearrét cardiorespiratoire en
dehors d’'une structure hospitaliere en région Re@tbarentes. Les AVP représentaient la
premiere cause d’ACR extra hospitalier, suivie [e@ suicides et les causes médicales
incertaines ; les causes cardiagues se classarerquatriéeme position toutes causes
confondues et en deuxieme pour les causes méditassfacteurs de mauvais pronostic
étaient le rythme non choquable et la cause adatienPour les ACR de cause cardiaque,
le bilan familial (cardiologique et génétique) éti@rgement incomplet. Pour les ACR de

causes médicales incertaines, I'autopsie avaitrane été réalisée.

5.1/ Incidence

En terme d’incidence, notre estimation de 3,8 e@sfaour 100 000 se situe dans la
méme fourchette (2,3 et 8,6 pour 100 000) que VYaegdale la littérature de Labenne (3).
Néanmoins, notre incidence est |égerement plusebfss les études de Bardai (19), Atkins
(8) et Nitta (20) ; cela s’explique aisément pas dtéres d’inclusion en ce qui concerne
'age. En effet nous avions choisi d’'inclure ledagts de 2 ans & 17 ans a la différence de la
plupart des autres études qui se sont intéress@esnéants de moins de 18 ans comprenant
les moins de 2 ans. Nous souhaitions dissociee rtrde des travaux sur la mort inattendue

du nourrisson, qui représente une proportion ingmbet des ACR des autres études.

Les études épidemiologiques (3,8,19,20) rappoteatpréedominance masculine des
ACR EH que nous retrouvons aussi (66% d’hommes). geat noter ce sex-ratio

particulierement pour les ACR de causes cardiadaas notre étude (87%) ; cela peut étre
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expliqué par le fait que les hommes pratiquenplartsplus souvent de maniere plus intense
et plus fréequemment en compétition que chez lesnfesn De plus, cela peut éventuellement
étre expliqué par une prévalence plus élevée alfmel expression phénotypique plus
importante chez les hommes pour les cardiomyopatbteles syndromes du QT long

(21,22).

5.2/ ACR et lieu

L’interprétation du lieu ou survenait 'ACR EH dae faire de maniere combinée a
'age des patients. L'analyse isolée du lieu moatfectivement une prédominance des ACR
EH au domicile (50%) comme c’est le cas dans bstrx de Deasy (80%) (23) et de Young
(67%) (24), a la différence prés que, leurs popaiat contenaient quasiment un quart de
patients de moins de 2 ans et donc de MIN potent&CR qui interviennent a domicile

dans la totalité des cas.

L’analyse conjointe des lieux et des ages montre quand I'adge augmente, le
nombre d’ACR a domicile diminue et le nombre d’AGRr la voie publique et dans les
lieux publics augmente ; cela est logiquement lig& activités habituelles des enfants et
adolescents qui ont lieu majoritairement au domiailant 11 ans et plutdt a I'extérieur apres

11 ans.
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5.3 / Pronostic des arréts cardio-respiratoires exahospitaliers

Le pronostic des ACR EH collectés dans notre éaslesombre : 10% de survie au
dernier suivi (n=8). Les facteurs de mauvais proostaient en pré-hospitalier le rythme
non choquable (p=0,01) et a l'issue de la priselearge la cause accidentelle de I'ACR
(p=0,004) ; le lieu de survenue de I'ACR et I'dge oonstituaient pas des facteurs
pronostiques de mortalité initialement en pré-hadiepr comme a lissue de la prise en

charge.

Le rythme cardiaque initial est un facteur déteaminEn effet, les différentes études
collectées par Young en 1999 retrouvaient déjalgsi@nfants en asystolie avaient un taux
de mortalité hospitaliere de 95% en cas d'arréliague extrahospitalier (25). Par la suite,
Atkins (8), Deasy (23) et Nitta (20) identifiaientissi I'asystolie comme un facteur de
mauvais pronostic avec 95% de mortalité chez le¢ermia en asystolie au moment de la
prise en charge dans chacune de ces trois étudé® &tude retrouvait le méme taux de
mortalité de 95% chez les patients en asystoligrétisait une association statistiguement
significative entre le déces et I'absence de chopré-hospitalier (p=0,01) ; nous manquons
probablement de puissance pour pouvoir conclureti@ enéme association entre déces et

asystolie a I'issue de la prise en charge (p =)0,11

Habituellement, les troubles du rythme cardiaqueaegissent plutét au début de
I'adolescence. Bardai (19) montraient que les adelets avaient significativement plus de
rythme choquable (82%) que les enfants (33%). Nvdagons pas retrouvé de différence
significative entre la proportion de rythme chodeathez les enfants (28,5% de CEE) et les

adolescents (36,5% de CEE) dans notre étude.
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Le second facteur de mauvais pronostic statistigmensignificatif est la cause
accidentelle de I'ACR (p=0,004). En effet, le tade mortalit¢ des ACR de cause
accidentelle était de 98% (n=49 sur 50 ACR de cagsalentelle) contre 76,6% (n=23 sur
30 ACR de cause medicale). En effet, les causemlemtelles sont dominées par les
accidents de la voie publigue (50 % des causesdeateglles) responsables de
polytraumatismes et de lésions viscérales multiglesutissant au déces chez tous les

patients de notre étude.
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5.4 | Causes accidentelles

5.4.1 / Accidents de la voie publique
Vingt-cing ACR étaient dus a un accident de la \miblique (AVP) soit 31,2% de
tous les ACR EH et 50% des ACR de causes accitientdlu sein des causes accidentelles,
les AVP représentent donc la moitié des ACR deenétude de maniére identique a la
littérature : Bardai en comptait 50,8% (19), De&896 (26). Dans ce cas, le pronostic est
trés sombre avec un taux de survie inférieur a a¥%s chotre étude comme dans les études

antérieures.

En France, le nombre de déces par AVP a diminudalgere constante depuis les
années 1970 en lien avec l'instauration des linomat de vitesse et du port généralisé et
obligatoire de la ceinture de sécurité ; les ca#fde la sécurité routiere sont stables depuis
2005, avec un nombre encore trop important de dégssa des accidents sur les trajets

courts.

Il semble donc important de renforcer la préventioncernant le port de la ceinture
de sécurité et l'utilisation de siege homologuéapdé au poids et a la morphologie des
nourrissons et des enfants, a 'avant comme adrardes véhicules, pour les longs trajets

comme pour les courts trajets du quotidien.

5.4.2 | Suicides
Quinze ACR sont liés a un suicide soit 18,7% de lfes ACR EH et 30% des ACR
de causes accidentelles. Les ACR par suicide rempest la deuxieme cause au sein des
ACR d’origine accidentelle : 15 suicides d’adolegsedans notre région pendant les sept

ans d'étude. Le pronostic est tres sombre puifféd sont finalement décédés.
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Ces chiffres sont importants et identiques auxfresfrelevés sur 'ensemble du
territoire par le CépiDc qui indiquait en 2011 dase suicides représentaient 16% du total
des décés chez les adolescents et étaient la dezixguse de mortalité chez les adolescents

apres les AVP.

Il existe une prise de conscience récente de e¢tdét fait en France et au plan
international ; en effet, 'TOMS a décrété en sefterdernier que la prévention du suicide
était I'état d’'urgence mondiale. En France, la ldafititorité de Santé a établi en novembre
2014 des recommandations pour les professionnele sapérage, le diagnostic et la prise

en charge des manifestations dépressives de I'swie(27).

5.4.3 / Noyades

Six ACR étaient secondaires a des noyades soit débPensemble des ACR et 12%
des ACR de causes accidentelles. Les noyades eepeés ainsi la troisieme cause d’ACR
d’origine accidentelle et nos chiffres semblenniibpies a ceux de la littérature : Bardai en
comptait 11% (19), Deasy 10% (23). Notre régiopose de nombreuses piscines privées et
d'importants lieux de baignade fréquentés (facadarittme et cours d'eau) comme
'Australie (ou a eu lieu I'étude de Deasy). Neammsp le pronostic des noyades étant
toujours tres sombre (100% de deécés), cela doithema renforcer les messages de
prévention déja mis en place par les pouvoirs psblie ministére chargé du logement avait
publié en 2009 un guide de sécurité des piscingéqs. Par la suite, le ministere des Sports,
de la Jeunesse, de I'Education populaire et de ita aésociative avait initi€é en 2013
I'opération Savoir Nager programme d’apprentissage gratuit de la natgtiour les 7-12
ans qui avait pour enjeu d’'offrir aux enfants lgydge essentiel pour pratiquer des activités

aguatiques en toute sécurite.
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5.5 / Causes médicales

5.5.1 / Causes cardiaques

Incidence des causes cardiaques

Huit ACR étaient de causes cardiaques, soit 10 %oude les ACR et 26,7 % des
ACR de causes médicales. Dans de nombreuses épidésniologiques sur les ACR EH, la
cause de ACR était considérée cardiaque lorsquaréesres, pour une cause non cardiaque
ou une cause non naturelle, étaient absentes atégarie cardiaque étant un diagnostic
d'exclusion, cela a pu conduire a une surestimateta proportion des causes cardiaques

(8,19,23).

Or dans notre étude, nous avons documenté chagReétiQueté par les SAMU ou
les SDIS « cause cardiaque suspectée » ou «aafne ce savoir exactement a quel type de
cardiopathie était di I'ACR, ou bien de redéfirirdause finalement retrouvée. Lorsque les
circonstances de I'ACR et/ou les investigations @esnapres I’ACR chez le patient (qu'il
soit vivant ou décédé) n'ont pu conclure a la casete de 'ACR, celui-ci a été défini en
cause médicale incertaine. Ainsi seuls huit ACR/)L@taient de cause cardiaque certaine,
chiffre similaire a ceux de Meyer (28) (13%) doms |causes cardiaques avaient été

documentées précisément, contre 24 a 38% dantubbsseprécédemment cités (8,19,23).

Survie des causes cardiaques

La proportion des morts subites récupérées (ou A@R causes cardiaques

ressuscités) était de 50% (4 cas sur les 8) ; matrede survie est supérieur a celui retrouvé
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par Meyer (28) qui relevait une augmentation de E3#2000 a 40% en 2009 en lien avec
'amélioration des capacités de réanimation candiopnaire et a la disponibilité des
défibrillateurs semi-automatiques aux Etats-Unisa taille de notre effectif y est

probablement pour beaucoup.

Cardiopathies causales

Les huit ACR de cause cardiaque sont dis a selpolpgtes cardiaques distinctes :
une cardiomyopathie hypertrophique avec possiblet poyocardique, une anomalie de
naissance des coronaires, une valvulopathie mitddex dysplasies arythmogeénes du
ventricule droit, un syndrome du QT long, une miglate Steinert associée a un syndrome

de Brugada et une cardiopathie congénitale complexe

Il semble délicat de tirer des conclusions surrégdence des différentes causes
cardiaques étant donnée la taille restreinte de maipulation d’ACR de causes cardiaques ;
toutefois nous pouvons seulement mettre en rel@efb% (n=2) de dysplasies arythmogenes
du ventricule droit en rappelant que la dysplasighanogéne du ventricule droit est une
pathologie héréditaire qui semble étre surreprégedains certaines populations. En effet,
Durante rappelle que c’est une pathologie raret timetidence est estimée & 1 cas pour
1000 a 5000 personnes, dont la pathogénie eselparient élucidée et causée par au moins
douze mutations génétiques de transmission haleitneht autosomique dominant ; la
pénétration des défauts génétigues semble largemeompléete. Il a d'ailleurs mis en
évidence que la dysplasie arythmogene du ventridobé est plus fréquente en ltalie,
spécifiguement dans la région de la Vénétie, priginaént en raison de ses particularités

géeneétiques (1).
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Par ailleurs, le cas du patient suivi pour unefiigance mitrale ayant eu un ACR par
ischémie sur la naissance anormale de l'arterenaim® gauche, nous rappelle qu’il faut
toujours rechercher une anomalie de naissanceatesaires en cas d’insuffisance mitrale

inexpliquée.

Dépistage cardiaque familial

Cing ACR de cause cardiaque ont eu lieu dans leecdd pathologie a caractéere
potentiellement familial : une cardiomyopathie hypphique, deux dysplasies
arythmogéenes du ventricule droit, un syndrome du Qg et une maladie de Steinert
associée a un syndrome de Brugada. On ne peutrééplae le dépistage familial n’ait eu
lieu que dans un cas sur les cing ou il aurait @ite. Pour les cardiomyopathies
hypertrophiques, la littérature reconnait plusidacteurs de risque de mort subite cardiaque
dont les antécédents familiaux de mort subite egute. Ainsi il est alors préconisé que

'implantation d'un défibrillateur automatique erépention primaire soit évaluée (29).

Ainsi le cardiologue ou le cardio-pédiatre en cleaig I'enfant qui a récupéré de son
ACR de cause cardiaque, semble le mieux placé graamter la famille vers un dépistage en
fonction de la cardiopathie retrouvée et de soraatare potentiellement héréditaire ; la
fratrie pourrait ainsi avoir une évaluation et d@s/estigations contenant ECG,

echocardiographies et tests d'effort (11).

En cas de décés de I'enfant, I'information sur épidtage familial devrait découler
de l'entretien programmé, a l'issu des résultats idgestigations menées pour déceler la
cause du déces (explorations pré-mortem avec s pharmacologiques, génétiques ou
d’'imagerie et/ou post-mortem avec l'autopsie réellevirtuelle), qu’'une cause cardiaque ait

été ou non retrouvée.
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Bilan génétique du patient et dépistage génétiquarhilial

Cing ACR de causes cardiaques ont eu lieu dansadeecde pathologies pour
lesquelles une mutation génétique peut étre reémuwune cardiomyopathie hypertrophique,
deux dysplasies arythmogénes du ventricule draitsyndrome du QT long et une maladie

de Steinert associée a un syndrome de Brugada.

La plupart des formes de cardiomyopathie hypericpmh sont génétiques et sont
dles a des mutations de différents génes implidaas la structure ou le métabolisme des

myocytes, de transmission habituellement autosoeniuminante (1).

La pathogenése de la dysplasie arythmogene du iadstrdroit n'est pas
completement élucidée. Elle est due a des mutatiams les genes impligués dans les
jonctions intercellulaires des myocytes et des assmmes habituellement transmis de
maniére autosomique dominante ; douze genes onténéfiés (1). Des tests génétiques
sont disponibles et sont conseillés aux membredsa d@mille au premier degré lorsqu’une
mutation a été identifiée chez la personne attaistelysplasie arythmogéne du ventricule

droit (30).

Douze génes ont été impliqués dans la pathogéngyddrome du QT long, avec
différentes présentations cliniques. Les trois mira les plus fréquentes sont la perte de
fonction de l'un des deux canaux potassiques (KCNQ1KCNQZ2) responsable des
syndromes LQT1 et LQT2, et le gain de fonction deat sodique SCN5A, provoguant le
syndrome LQT3. Toutes ces mutations sont transndisesaniére autosomique dominante.

Chez les enfants, la premiere présentation clinipaat étre la mort subite d'origine
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cardiaque, au méme titre que les syncopes (autdidffart qu'au repos) et que les
tachycardies ventriculaires polymorphes. Le syndrodu QT long se caractérise par
I'altération de la repolarisation ventriculairej ga traduit dans I'allongement de l'intervalle
QT corrigé sur I'ECG. En fonction de la mutationnégique, il existe différentes
particularités électrocardiographiques (représargée la figure 9). LQT1 est caractérisé par
une onde T large, LQT2 par une onde T a faible dogd avec entaille, et LQT3 par un

long segment ST isoélectrique. Le risque de mdittswest majeur lorsque la mesure du QT

corrigé dépasse 500 millisecondes.

Figure 9 - Particularités électrocardiographiques & I'onde T en fonction des trois
génotypes les plus frequents du syndrome de QT loifgLl).

LQT3 : long segment ST isoélectrique (QT corrigésumé a 573 ms) ; LQT1: onde T a base
large (QT corrigé mesuré a 570 ms) et LQT2: ondke Taible amplitude avec entaille (QT
corrigé mesuré a 583 ms).

Cependant prés d’'un quart des patients peut avointervalle QT corrigé normale

(1). En cas d'antécédents familiaux de mort sulite a un syndrome du QT long, le

dépistage génétique de la personne touchée esgamants est donc essentiel.
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De son c6té, le syndrome de Brugada est habituelierrausé par la mutation du

gene du canal sodique SCN5A mais d’autres mutatiohsté retrouvees.

La maladie de Steinert ou dystrophie myotoniquetygie 1 (DM1) appartient au
groupe des dystrophies musculaires. L'anomalie outdére responsable correspond a
'amplification d’une répétition du tri nucléotideTG situé dans la région 3’ non codante du

géne codant la DMPK.

Une équipe francaise avait mis en évidence en 209 prévalence élevée du

syndrome de Brugada chez les patients atteintsadkedne de Steinert (32).

Ainsi, on peut regretter que l'avis du généticiéaitréeté sollicité qu’une seule fois
parmi les cinq cas ou le dépistage des parente d¢d dratrie du patient concerné par la

cardiopathie aurait été utile.

En effet, I'avis du généticien devrait étre demapdeér chacune des morts subites de
'enfant dans les suites immeédiates du bilan caubaSa compétence permettrait de guider
les recherches génétiques a effectuer chez lenpatyant présenté I'ACR, de déceler les
antécédents familiaux mal étiquetés et de sélamioren fonction de la cardiopathie
suspectée et de son mode de transmission les menderda famille relevant d’'une
exploration. Une consultation familiale semble domaispensable au décours de
I'hospitalisation chez les patients ayant récum&réeurs ACR tout comme pour I'entourage

de ceux qui sont finalement décédés.
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5.5.2 / Causes médicales incertaines

Comorbidités

Certaines pathologies, comme [I'épilepsie ou l'agthmappartiennent aux
comorbidités préexistantes et connues des patientgivés dans la moitié des morts subites
inexpliquées chez les patients de 1 a 20 ans &lomer (16). Tomson (33) et Lear-Kaul
(34) avaient montré que les patients atteints Bppie subissaient un taux de mortalité par
mort subite plus élevé que la population généi@dms notre étude, plus d’'un quart (29%)
des 13 patients ayant présenté un ACR de causasale&dincertaines, étaient épileptiques.
Néanmoins méme si les patients souffraient de cetteorbidité, rien ne prouve que 'ACR
soit effectivement secondaire a une manifestatigneade I'épilepsie. En effet, certaines
arythmies primaires telles que le syndrome du Qif|@ourraient étre diagnostiquées a tort
comme des troubles épileptiques et I'épilepsie nadugtre attribuées a tort comme la cause
du déces dans les syndromes arythmiques (35,386, Eappelons que le bas débit cérébral

secondaire a un trouble du rythme cardiaque pé&etdanvulser.

Au vue de ces considérations, il nous sembleraitigmt que les jeunes patients
épileptiques bénéficient d’'une consultation avec aamdiologue ou cardio-pédiatre de

maniére plus systématique.

Autopsie

En France, la mort subite de I'adulte, de I'enfantiu nourrisson est une indication
d’autopsie médico-légale (37). Elle est systématigent proposée en cas de mort inattendu

du nourrisson et réalisée par les centres de r&fér®lort Inattendue du Nourrisson (MIN)
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depuis leurs créations en 2007. Dans notre régigna eu 67 MIN entre 2007 et 2013 et

l'autopsie a été réalisée dans 59 cas (refusélepaarents dans huit cas).

Selon Van der Werf, en 2010, l'autopsie est enumgede révéler la cause du déces
dans plus de 80% des morts subites (38). L'assogiaturopéenne des pathologies
cardiovasculaires a édité des recommandations ssyrdtique des autopsies des morts
subites pour une bonne reconnaissance des priesipalises cardiaques et non cardiaques :
'examen doit étre réalisé par un médecin |égiatriliarisé avec les maladies cardiaques
héréditaires rares responsables d’ACR et doit cengre un examen histologique standard
du cceur complété par un échantillonnage histolagigum screening toxicologique et une

analyse moléculaire virale d’une part et génétidjaeatre part (37).

Malgré les recommandations de bonne pratique, djzsi¢ n’est pas réalisée de
maniere systématique. Dans I'étude de Bardai (@9)données de l'autopsie étaient absentes
dans presque tous les cas. En 2012, une étudesdasar les investigations lors des morts
subites inexpliquées chez le sujet jeune, morgraat25% des morts subites n'avaient pas eu
d’autopsie avec d’'importantes variations entrezlases rurales et les zones urbaines (ou les

autopsies étaient plus souvent menées)(39,40).

Dans notre étude, 81 % (n=9) des 11 morts subigliquées n'ont pas bénéficié

d’autopsie et 64% avaient été « laissé sur placédie».

Pourtant, le transport de I'enfant décédé vers emtre hospitalier permettrait de
réaliser un ensemble d’investigations pour déteemla cause du décés et d’améliorer la
prise en charge et le suivi de la famille. En effaimme c’est déja le cas pour la mort
inattendu du nourrisson, cela permettrait d’'ung pasrganiser un accueil immédiat des
parents avec a un entretien médical et un accomepagnt aupres de I'enfant et d’autre part

pY

de mener les explorations médicales a visée diéignesle plus rapidement possible
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(prélévements biologiques et génétiques). Celaraitfle temps aux médecins hospitaliers
de proposer une autopsie et d’expliquer son intéelie permet le plus souvent d’exclure
certaines pathologies héréditaires ou congénitgledant ainsi la prise en charge de la

fratrie.

Dans ce temps de prise en charge hospitalierepdesnts et la fratrie pourraient
recevoir un soutien psychologique adapté ; ce amemént pourrait aider les parents a
accepter la réalisation de l'autopsie, la déteatidm de la cause du déces étant un appui

pour la famille dans le processus de deuil.

Dans tous les cas et a fortiori en cas de refudadgopsie, I'autopsie virtuelle
constituée par tous les outils diagnostiques plessibradiographie, échographie,
tomodensitométrie et IRM) devrait étre proposésezhit certainement acceptée grace au

respect de l'intégrité du corps de I'enfant décéedé.

Notre étude met donc en lumiére la nécessité ttamsport hospitalier de tous les
enfants décédés d'un ACR EH de cause médicaleganpuisse étre menées toutes les
investigations et notamment l'autopsie. L’abseneetinsport hospitalier et d’autopsie
représente une réelle perte de chance pour les raende la famille pour qui la
détermination de la cause de la mort subite esttald plus importante que la pathologie
peut étre héréditaire. En effet, en cas de malaéliéditaire (cardiaque ou non cardiaque), il
aurait pu étre proposé a la fratrie et aux parentsiéfunt des examens de dépistage et

d’éventuels traitements préventifs pour éviter deveaux drames.
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5.6 / Limites de I'étude

Seul un systeme de déclaration obligatoire nateodak ACR permettrait d'assurer le
relevé de tous les cas d’ACR EH. Le registre RéARegfstre électronique des Arréts
Cardiaques) a débuté son développement en 201& &lasé sur le recueil exhaustif des
Arréts Cardiaques pris en charge sur I'ensembléeditoire frangais (métropole et DOM-
TOM) grace a la participation volontaire des SAMMAIR. Les fiches d’observation
médicale, saisies ensuite dans le registre (anhesent utilisées dans notre région depuis
fin 2012 et de maniére encore incomplete en fonaties centres. Nous ne les avons pas
retrouvées pour les patients inclus dans notreeéémnd2013. Nous n’avons donc pas utilisé

ce registre récent.

Notre recueil a inclus les données des pompiet®dsemble de notre région et des
SAMU des départements Vienne, Charente Maritim®eaix-Sevres ; en l'absence des
données du SAMU 16, I'exhaustivité n’était donc pasiere et nous avons probablement

mangué certains cas.

En outre, les demandes, faites auprés de MadaPmdérireur du tribunal de grande
instance de La Rochelle afin d'avoir acces au cemgridu des autopsies médico-légales,

sont restées sans réponse.

Enfin, ce travail a été mené de maniere rétrospectiertaines informations n'ayant

pas été initialement notifiées, notre recueil gatfois étre incomplet.
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6 / Conclusion

L’incidence des arréts cardio-respiratoires extsgitaliers en région Poitou-
Charentes était de 3,8 pour 100 000 personnes sachée les enfants de 2 a 17 ans entre
2007 et 2013. Cela correspond a 23,2% de la migrtmiale dans cette classe d’age entre

2007 et 2011.

Les causes accidentelles représentaient la premcegise (62,5%) avec une majorité
d’accidents de la voie publique (31,2%) suivie |ear suicides (18,8%). 37,5% étaient de
causes médicales avec une majorité de causes fheddicaertaines (16,2%) suivie par les

ACR de causes cardiaques (10%).

Le pronostic était sombre avec un taux de mortdit®0% ; les facteurs de mauvais

pronostic étaient le rythme non choquable et |aeaccidentelle.

Avec l'augmentation de I'dge des enfants, le lieusdrvenue de 'ACR se déplacait

du domicile vers I'extérieur, en rapport avec ladifioation des lieux d’activités des enfants.

La prévention des ACR de cause accidentelle eggiéé dans les politiques
publiques existantes telles que la sécurité rautjéla part toujours trop importante des
suicides (18% des ACR EH) doit néanmoins nousealet nous encourager a renforcer le
repérage, le diagnostic et les stratégies de misecharge de la dépression chez les

adolescents.

Les 10% d’ACR de causes cardiaques (n=8) étaientidiept pathologies cardiaques
distinctes dont une majorité a caractere familial léréditaire : une cardiomyopathie
hypertrophique, deux dysplasies arythmogénes dtrigele droit, un syndrome du QT long

et une maladie de Steinert associée a un syndr@mBragada. Pour ces patients, les
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recherches génétiques et les éléments de dépistagiéaux cardiologiques et génétiques

étaient largement incomplets.

Parmi les 16,2% d’ACR de causes médicales incedain=13), I'autopsie avait été
réalisée dans seulement 19% des cas et 64% n’ayesrété transportés vers une structure
hospitaliere. 29% des patients ayant présenté UR éécauses médicales incertaines étaient
épileptiques. Avec un taux de mortalité par mottiteuplus élevé que dans la population
générale et certaines arythmies primaires qui pgant étre diagnostiquées a tort comme des
troubles épileptiques, une consultation cardiologigour les patients épileptiques semble

raisonnable.

De la méme maniere qu’il existe depuis 2007 desresrde référence MIN (mort
inattendue du nourrisson), des « centres de ré&féréa la mort subite de I'enfant » auraient
pleinement leur place. Ils permettraient la collabion rapprochée des pédiatres,
cardiologues, généticiens, neuro-pédiatres, mesldéistes, radiologues et médecins du

SAMU.

En cas de réussite de la réanimation cardiopulmenat une fois l'urgence
cardiologique résolue, la réorientation du patetrde sa famille pourrait se faire par le biais
du centre de référence et aprés concertation Eaipdinaire, vers une consultation de

génétique et vers un bilan cardiologique famil@d@té a la cardiopathie.

En cas d’échec de la réanimation et de décés, el serait alors le transport de
'enfant victime d’ACR vers une structure hospigadi compétente. La prise en charge
pourrait alors étre standardisée avec les invdgiitgm étiologigues en paralléle de
'accompagnement et de la prise en charge psyclyplegle la famille. Dans la quéte de la
cause du déceés, une autopsie serait proposéeligfueepa la famille ; dans tous les cas et a

fortiori en cas de refus de l'autopsie, I'autopaituelle pourrait étre réalisée. Au décours et
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a I'issue des investigations étiologiques, une gbason génétique permettrait d’orienter les
recherches de maniere ciblée chez le patient dedéaé sa fratrie et chez ses parents, le
dépistage cardiologique familial restant bien sfimprdial afin de prévenir de nouveaux

drames.

Pour évaluer la faisabilité d’'un tel dispositif,eugtude prospective, en accord avec
les SAMU et les sapeurs-pompiers de la région, rpduainsi voir le jour afin que nul arrét
cardio-respiratoire ne reste sans cause retrouvégue les investigations étiologiques

aboutissent a un meilleur dépistage familial cdogjigue et génétique.
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1 Annexe

SAMU DE LYON | asowa  Observation Médicale de I'Arrét Cardiaque [0 Médical 0O Traumatique 4“2)
\_’ 59003 Lyon Pr Pierre-Yves GUEUGNIAUD, chef de service Tél. 0472116385 / e-mail : samu69@chu-lvon fr '
=1 B Rz AC

1. DECLENCHEMENT SMUR  [JLyon-Est [JLyon-Bron [JLyon-Sud [Lyon-Nord [ITarare [Villefranche

Date || ||_|_J|_|_L | | Dr.. T
Adresse d'intervention... .Code Postal |__|_|_|_|__|Vile........

2. PRISE EN CHARGE

NOM....... .o Prénom ... - . Sexe [IM [JF
Datede naissance |__| || _|_||_I_|_|_| Ou Ageestimé|_|_| NeSS|_ | L e

2.1 APPELANT [ratient [JFamile [JPompier [JIDE [IMédecin [Jrélé-alarme [JPassant [Secouriste [JAutre
2.2 HORAIRES DE RCP

Datede 'AC|_|_||_|_Il_|l_| | | Heuredel'AC|_|_|h|_|_|min [Devanttémoin [IDevantSP ou SMUR [Jestim¢e
Heure 1* appel au « 15/18 »(=T0) |__|_|h|_| | min Heure arrivée SP (ou secours professionnel) |__|_ |h | _|_| min
Heure départ SMUR |__|__|h|_|_ | min Heure amivée SMUR|__| | h|_|_ | min

Heure 1** analyse (SP ou SMURouDAE) |_|_|h|_|_|min Heure 1* choc électrique (SP ou SMUR ou DAE) |__|__|h|__|__| min
Heure RACS (sipouls pergu=21min)| | |h| | |min Ou Heure amétréa/décés| | |h| | |min
3. ANAMNESE ET PREMIERS GESTES REALISES

3.1 LIEU de I'AC ET CIRCONSTANCES

Cpomicile Ovoie publique [(Lieu de travail [OMaison de Retraite [Ccentre commercial Ocare
|:1Aéroport [Ciieu de sport [Jsalle de spectacle [:]Moyen de transport [JEtablissement scolaire
[CJcabinet de consultation d'un professionnel de santé [JEtablissement de santé  [JAutre établissement recevant du public
Lors d'une activité sportive sioui : [iors d'un sportoisir Cldune compétition CJAUtre i = ...oveeeeeeeeee e
AC devant témoin [J0o [N Si OUI, RCP immédiate [ 10 [IN  Conseil téléphonique /RCP  [Jo [N
3.2 TEMOINS GESTES EFFECTUES par témoins

Qui Non Oui Non
OFamille  [secouriste  [JProf. secours/santé  [JPassant [JAutre mce 1 O Ventilation [] [
N° de tél. du 1 témoin : |__|_||__| || _|_||_|_I|_|_| pea [1 [ Dbsa 0o
N° composé en 1*- s Chs [Ch12 Olautre Choc(s) délivré(s) O O Nbre de chocs |__|

Heure 1* geste partémoin|__|_ | h |_|_| min

3.3 DEFIBRILLATEUR GRAND PUBLIC

Présence d'un défibrillateur (10 [N ClAcces libre ClAcces par référent

Utilisation sur conseil des services de secours Oo[On Position des électrodes correcte []O [N

Tracé récupéré Clo OIn sioui: DAsystole Crv v |:|Rythme cardiaque organisé

Formation du témoin qui a délivré le 1* choc (< 3ans) Oaucune  Olinitiation courte (entre 1h et 3h) [CJFomation longue (+ de 3h)
Probléme technique Co[ON S, SN O DD G0N DO s o s SR

3.4 ANTECEDENTS ET CONTEXTE

ATCD AC traumatique Ou AC médical Traitement en cours
L_INon connu |:|Dépendance :|Poly traumatisme [CJpouleur thorax [CJAucun
L_II. coronarien LIFin de vie []T. cranien [Ioyspnée []p-bloquant
L_ll. cardiaque [piabete [_]Arme blanche [intoxication :|Ca-bloquant
LIHTA [cancer [ ]Arme a feu DNoyade :|Antiagrégant
L_|Respiratoire T. thoracique [Fausse route :]Antiooagulant
C]r. Rythme []T. abdo-pelvien [JActivité sportive [ Ipiurétique
L_|Valvulopathie ou prothése valve [_Délabrement mbre [JAucun ] Psychotrope
L_|Aucun [IPendaison [[INon connu [INon connu
2 LIAUre : oo CJAutre: ... CJAUtre : o ClAutre : ...
3
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3.5 PRISE EN CHARGE A L'ARRIVEE SMUR

RCP de base en cours a l'arrivée du SMUR [JO0 [IN  Sioui, [JsP  [JAutres secours organisés
[CJAabsence de signes de vie DGasps DSignes positifs de mort
|:|Asystole Clrsp Clrv (TV sans pouls) Cactivite spontanée

Hémorragie extériorisée OloON  carrot Do CIN
Ventilation [Jo (DN mce (Jo [N

Hémostase/Compression CoOn
Mce-cpA [Jo [N

DAE en place []o [IN

Nombre total CEE (avant SMUR) |__|_| I1sSP[Jo [N

[JRACS avant SMUR

Planche a masser []O [IN
Adrénaline débutée []o [IN

4. Réanimation SMUR

Observation clinique :

RCP/SMUR o Cn Cramille présente CIRCP devant famille

MCE automatique : CJoCIN Si oui, |:]Autopulse (ceinture) Lucas (« ventouse ») Cautre
Nombre CEE /SMUR:1__|_| _ Type de chocs : [IBiphasique [IMonophasique

Energie 1 choc: [J120-150J []200 4 (]300 (13604

Energie dernier choc : [J120- 150 J [J200 4 (J3004J (J3604J

4.1 VENTILATION

ot + BAVU CIOT + VAC (volume assisté contrsié) Clicoy Boussignac O Masque Oautre
Heure d'10T:|__|_| h |_|_| min Intubation difficile [Jo [ IN Inhalation [(Jo [N

Valeur maxi SpO: pendantRCP: | _|I_|I_ 1% Valeur maxi EtCO; Stabiisée pendant RCP: |__|__| mmHg

4.2 INJECTION / PERFUSION

ClivPériphérique ]IV Centrale  Difficulté acces veineux []o [N [OJEndotrachéale  [intra-osseuse
Heure 1ére injection d'adrénaline Il h|_|_] min

Nombre d'injections d'Adrénaline 1 Dose totale Adrénaline I_1__Img

Nombre d'injections Amiodarone | Dose totale Amiodarone I_I_1I_Img
DFibrinotytique pdt RCP OBicarbonates DAtropine Clautres AA Olautres
Oprotocole Scientifique SMUR (étude de recherche ciinique) : lequel ...

HYPOTHERMIE INDUITE ~ [Jo [N

EXPANSION VOLEMIQUE [Jo [N AMINES au PSE  [Jo [N TRANSFUSION [Jo [N
[cristalloides, volume total : |11 _Iml [JAdrénaline sioui, nbre de PGRI__I__|
[colloides 1 _Iml [INoradrénaline

[Jsalé hypertonique I_ 1 |ml DVasopressine [JHemocue

[Bicarbonates 1 |ml OlAutre ... sioui, valeur: |__I__I__Ig/d
[Produits sanguins L1 |ml

4.3 SIHEMORRAGIE [JPacking [ ICompression [IGarrot [JHémostase chirurgicale [ JHémostase efficace
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4.4 ABORD DU THORAX o On

[CdPonction/ Exsufflation DDrainage unilatéral I Thoracotomie transverse
[CThoracostomie unilatérale DDrainage bilatéral [ClThoracotomie Ant-Lat G
Thoracostomie bilatérale [IMcI / Thoracotomie [JHémostase / Thoracotomie
4.5 RACS (pouls pergu 2 1min) CoOn Dextrol__I,|__Ig/lou I__1_I|_| mmoll Temp.l__|_1]_1°C
Avant le transport
Heure (hh:mm)
FC wpm)
PAS/PAD (mmHg) / /
Sp02 %)
EtCO2 (mmHg)
4.6 DECES [Jo[N [Jconstat déces [information donnée a la famille [Jobstacle médico-légal
Consignes orales d'abstention / RCP b On Consignes écrites d'abstention OoOn
5. TRANSPORT [Jo [N Sioui: Terrestre []JO [N Aérien [ 10 [IN
5.1 TRANSPORT A COEUR ARRETE (sous MCE) [Jo[JN  [CJMCE manuel Olautopuise  [Lucas OAutre
5.2 ORIENTATION PARTICULIERE CIkr CJecmo KT +ECMO [prélevement coeurarréte  [INon

5.3 ETATHEMODYNAMIQUE Stable [JO[IN  Amines au PSE [Jo [IN Remplissage [JO[CIN  Transfusion [Jo [N

Pendant le transport
Heure (hh:mm)
FC pm)
PAS/PAD (mmtg) / / / / / / /
Sp02 %)
EtCO2 (mmHg)
5.4 ETAT NEUROLOGIQUE GCSI_|_| Sédation (JOJN  Pupilles : Symétriques (JO[IN  Réactives [Jo [IN
6. ADMISSION
CVivant [Ioco [CIMCE manuel [IMCE automatique
Hémodynamique stable Co On Amines au PSE (Jo CIN
Etat neurologique : GCS|__|__| Sédation (Jo CIN Pupilles : Symétriques OoOn Réactives [Jo [N
6.1 PARAMETRES A L'ARRIVEE
PAS/PADI__|_|__1/1_1__|_ImmHg EtCO: |__I__I mmHg SpO: 111 |%
Temp.|__|_I|_I°C Hbl_1_|_|g/d Dextro|__1|__1g/ ou |__I__I|__| mmoll

6.2 PRISE EN CHARGE IMMEDIATE (si traumatique ou chirurgical)

[JPonction / Exsufflation DDrainage unilatéral [JThoracotomie transversale

Thoracostomie unilatérale |:]Drainage bilatéral [IThoracotomie Ant-Lat G

Thoracostomie bilatérale [JHémostase / Thoracotomie DChirurgie hémostase
[IMCI / Thoracotomie OEmbolisation
GENITREIRECEVEURS e o, INOMIOUSOIVICOIMICOVOME oo cn e s
MEDECIN RECEVEUR : Dr .........ccccevieiieciesieseie s seenennn.. Heure d'arrivée dans le 1% service receveur | | |h|_|_ | min
[JSAUV sate dAccuei des Urgences Vitales  |_]Bloc [JRadiologie [JReéa cardio [Jréa Autre Clusic
[JSC/SSPI soins Continus / Safle de Soins Post Interventionnefe |l Coronarographie diag. CIM-10 principal :.........ccccooovo........ CCMU.........

site officiel : hitp: fwww. org - dimprimés : hitp:fresuval. univ-lon1.f k<]
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Résumé

La connaissance du spectre étiologique des ard@dioerespiratoire (ACR) en
population pédiatrique est une étape fondamentales d’élaboration des mesures de
prévention ; il n’existe pas de prise en chargef@midans les recherches étiologiques des

ACR et morts subites de I'enfant de plus de 2 ans.

L’objectif de notre étude est de déterminer l'iecide pédiatrique des arréts cardio-
respiratoires extrahospitaliers (ACR EH), leur pion dans la mortalité pédiatrique totale,
leurs causes et leurs devenirs. En cas de causkaqres suspectées, nous avons cherché a

déterminer I'étiologie précise de cet événement.

80 ACR EH ont été inclus: 62,5% de causes acatleat avec une majorité
d’accidents de la voie publique (31,2%) suivie learsuicides (18,8%) et 37,5% étaient de
causes médicales avec une majorité de causes fheddicaertaines (16,2%) suivie par les
ACR de causes cardiaques (10%). L'incidence é&i8,8 pour 100 000 personnes années
chez les enfants de 2 & 17 ans entre 2007 et 20f)8icorrespond a 23,2% de la mortalité
totale dans cette classe d’'age entre 2007 et 2@l fironostic était sombre avec un taux de
mortalité de 90% ; les facteurs de mauvais proaadtient le rythme non choquable et la

cause accidentelle.

Les 10% d’ACR de causes cardiaques (n=8) étaientidiept pathologies cardiaques
distinctes dont une majorité a caractere familial léréditaire : une cardiomyopathie
hypertrophique, deux dysplasies arythmogénes dtrigele droit, un syndrome du QT long
et une maladie de Steinert associée a un syndr@mBragada. Pour ces patients, les
recherches génétiques et les éléments de dépidtapgemux cardiologiques et génétiques
étaient largement incomplets. Parmi les 16,2% d’A@&R causes médicales incertaines
(n=13), l'autopsie avait été réalisée dans seulerm®® des cas et 64% n’avaient pas été

transportés vers une structure hospitaliere.

Le bilan cardiologique familial, le dépistage gémée et I'autopsie des patients
décédés d’ACR de causes cardiagues et de causésalegdncertaines semblent étre les

investigations étiologiques insuffisamment misesaivre et dorénavant a développer.

Mots-Clés : arréts cardio-respiratoires extra hospaliers, enfant, cardiopathie,
dépistage, génétique.
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Résumeé

La connaissance du spectre étiologique des ardgidioerespiratoire (ACR) en
population pédiatrique est une étape fondamentales d’élaboration des mesures de
prévention ; il n'existe pas de prise en chargdfigmidans les recherches étiologiques des

ACR et morts subites de I'enfant de plus de 2 ans.

L’objectif de notre étude est de déterminer l'iecide pédiatrique des arréts cardio-
respiratoires extrahospitaliers (ACR EH), leur pndion dans la mortalité pédiatrique totale,
leurs causes et leurs devenirs. En cas de causkaqees suspectées, nous avons cherché a

déterminer I'étiologie précise de cet événement.

80 ACR EH ont été inclus : 62,5% de causes acailest avec une majorité
d’accidents de la voie publique (31,2%) suivie learsuicides (18,8%) et 37,5% étaient de
causes médicales avec une majorité de causes fheddicaertaines (16,2%) suivie par les
ACR de causes cardiaques (10%). L'incidence é&i8,8 pour 100 000 personnes années
chez les enfants de 2 & 17 ans entre 2007 et 20f)8icorrespond a 23,2% de la mortalité
totale dans cette classe d’age entre 2007 et 2@l fironostic était sombre avec un taux de
mortalité de 90% ; les facteurs de mauvais proaadtient le rythme non choquable et la

cause accidentelle.

Les 10% d’ACR de causes cardiaques (n=8) étaienadiept pathologies cardiaques
distinctes dont une majorité a caractere familial léréditaire : une cardiomyopathie
hypertrophique, deux dysplasies arythmogénes dtrigele droit, un syndrome du QT long
et une maladie de Steinert associée a un syndr@mBragada. Pour ces patients, les
recherches génétiques et les éléments de dépidtagémux cardiologiques et génétiques
étaient largement incomplets. Parmi les 16,2% d’A@& causes médicales incertaines
(n=13), l'autopsie avait été réalisée dans seulerh®® des cas et 64% n’avaient pas été

transportés vers une structure hospitaliére.

Le bilan cardiologique familial, le dépistage gémé¢ et I'autopsie des patients
décédés d’ACR de causes cardiagues et de causésalegdncertaines semblent étre les

investigations étiologiques insuffisamment misesaivre et dorénavant a déevelopper.

Mots-Clés : arréts cardio-respiratoires extra hospaliers, enfant, cardiopathie,

dépistage, génétique.
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Résumeé

La connaissance du spectre étiologique des ardgidioerespiratoire (ACR) en
population pédiatrique est une étape fondamentales d’élaboration des mesures de
prévention ; il n'existe pas de prise en chargdfigmidans les recherches étiologiques des

ACR et morts subites de I'enfant de plus de 2 ans.

L’objectif de notre étude est de déterminer l'iecide pédiatrique des arréts cardio-
respiratoires extrahospitaliers (ACR EH), leur pndion dans la mortalité pédiatrique totale,
leurs causes et leurs devenirs. En cas de causkaqees suspectées, nous avons cherché a

déterminer I'étiologie précise de cet événement.

80 ACR EH ont été inclus : 62,5% de causes acailest avec une majorité
d’accidents de la voie publique (31,2%) suivie learsuicides (18,8%) et 37,5% étaient de
causes médicales avec une majorité de causes fheddicaertaines (16,2%) suivie par les
ACR de causes cardiaques (10%). L'incidence é&i8,8 pour 100 000 personnes années
chez les enfants de 2 & 17 ans entre 2007 et 20f)8icorrespond a 23,2% de la mortalité
totale dans cette classe d’age entre 2007 et 2@l fironostic était sombre avec un taux de
mortalité de 90% ; les facteurs de mauvais proaadtient le rythme non choquable et la

cause accidentelle.

Les 10% d’ACR de causes cardiaques (n=8) étaienadiept pathologies cardiaques
distinctes dont une majorité a caractere familial léréditaire : une cardiomyopathie
hypertrophique, deux dysplasies arythmogénes dtrigele droit, un syndrome du QT long
et une maladie de Steinert associée a un syndr@mBragada. Pour ces patients, les
recherches génétiques et les éléments de dépidtagémux cardiologiques et génétiques
étaient largement incomplets. Parmi les 16,2% d’A@& causes médicales incertaines
(n=13), l'autopsie avait été réalisée dans seulerh®® des cas et 64% n’avaient pas été

transportés vers une structure hospitaliére.

Le bilan cardiologique familial, le dépistage gémé¢ et I'autopsie des patients
décédés d’ACR de causes cardiagues et de causésalegdncertaines semblent étre les

investigations étiologiques insuffisamment misesaivre et dorénavant a déevelopper.

Mots-Clés : arréts cardio-respiratoires extra hospaliers, enfant, cardiopathie,

dépistage, génétique.



