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Résumé

Dans la pratique clinique et dans la littérature médicale, les malformations congénitales séveres telles que la
trisomie 18, I’anencéphalie et I’agénésie rénale sont fréqguemment appelées « létales » ou « incompatibles avec
la vie ». Cependant, il n’y a pas d’accord sur une définition des malformations létales, ni sur les pathologies a
inclure dans cette catégorie. L’examen des résultats des malformations communément appelées « létales » ou
« mortelles » révele qu’une survie prolongée est possible, méme si elle est rare. Cet article analyse le concept de
malformations létales et le compare au concept problématique de « futilit¢ » des soins médicaux. Nous
recommandons d’éviter le terme « létal » et suggérons que le conseil médical se concentre plutdt sur les
caractéristiques pronostiques saillantes. Pour les pathologies avec un risque élevé de déces précoce ou de
déficience profonde chez les survivants malgré le traitement, les soins palliatifs périnatals et néonatals seraient
un choix éthique. Cependant, une prise en charge obstétricale et néonatale active, si elle est souhaitée, peut
également parfois étre appropriée.

Mots-clés : nourrisson, nouveau-ne, issue fatale, éthique, futilité des soins médicaux, trisomie, interruption de
grossesse (terminaison foetale).

1. Introduction

Le dépistage prénatal, en particulier le recours a un dépistage échographique de routine au milieu du premier
trimestre, a modifié le diagnostic des malformations congénitales majeures. En conséquence, dans de
nombreuses régions du monde, il est désormais rare de decouvrir des malformations majeures a la naissance [1].
Le diagnostic prénatal permet potentiellement des tests diagnostiques ciblés, la planification de I’accouchement,
le conseil et I’éducation des couples, et une intervention postnatale précoce pour les nouveau-nés atteints de
malformations congénitales [2]. Cependant, le diagnostic prénatal peut identifier des anomalies graves pour
lesquelles un traitement n’est pas disponible, ou peu susceptible de réussir, et ou la mort feetale ou néonatale est
une issue probable. Ces cas sont souvent appelés « malformations Iétales ».


https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4339700/

Malformations le plus souvent décrites comme des pathologies « létales » [9].
Swvndrome de Potter | Agenesie renale
Anencéphalie / Acrinie
Nanisme thanatophorique
Trisomie 13 ou 18

Holoprosencéphalie

Encadré 1

On considére souvent que le diagnostic de malformation létale a des implications éthiques et juridiques pour la
prise en charge pendant la grossesse, I’accouchement et la période postnatale [3-6]. Par exemple, il peut
permettre une prise en charge obstétricale axée sur le bien-étre maternel plutét que sur la survie feetale,
I’interruption de grossesse (y compris en fin de grossesse) ou la non-réanimation a la naissance [7]. Mais que
voulons-nous dire lorsque nous caractérisons une malformation comme « létale » ? Quelles conditions entrent
dans cette catégorie ? Quelles sont les implications éthiques du diagnostic de malformation létale ?

2. Le concept de « malformation létale »

Le mot « mortel » est dérivé du latin « letalis » (mortel), et lié @ un mot grec signifiant « oubli », se référant au
mythe selon lequel les @mes des morts oublient leur vie sur Terre aprés avoir bu les eaux du fleuve Léthé.
Conventionnellement, « létal » est utilisé pour décrire quelque chose (par exemple une action ou un agent) qui
causera la mort [8].

En théorie, il existe plusieurs facons d’interpréter la description d’une malformation comme létale (Encadré 2).

Définitions possibles d'une « malformation congénitale létale ».
1. Mort foetale - une condition qui méne invariablement a la mort i utero

2. Mort foetale / mort néonatale : une condition qui meéne invariablement a la mort in utere ou au

cours de la période néonatale quel que soit le traitement

3. Déces foetal / néonatal habituel : une condition qui meéne a la mort in ufere ou a celle du

nouveau-né dans la plupart des cas

4. Associé a la mort : une condition qui méne a la mort feetale ou neonatale dans certains cas

Encadré 2

Une revue de la littérature existante sur les malformations mortelles n’a révélé aucun consensus sur laquelle de
ces définitions doit étre appliquée [9]. La premiére définition ne s’applique a aucune des malformations
mortelles couramment citées et ne figure pas dans la littérature. La deuxieme définition est probablement la plus
plausible et la plus fréquemment rencontrée [5, 10-13]. Chervenak et McCullough approuvent cette définition :



« une condition létale bien comprise entraine invariablement la mort, c’est-a-dire qu’il n’y a pas de traitement
efficace qui empéchera une condition, une maladie ou une blessure de provoquer la mort dans un avenir proche
» [14]. Cependant, cette définition ne s’applique a aucune des malformations souvent décrites comme létales.
Certaines publications ont utilisé la troisieme définition [15-18]. Cela souléve une question sur le niveau de
risque de décés suffisant pour entrer dans une catégorie mortelle. La proportion citée va de 50% a « presque
tous » [16, 19]. 1l n’y a ni accord sur la proportion correcte, ni aucune maniere évidente de déterminer ou doit se
situer la limite. La quatrieme définition est utilisée dans certaines études épidémiologiques sur la mortalité
néonatale [20-22]. Cependant, elle semble beaucoup trop large pour correspondre a la fagon dont le concept de
malformation létale est utilisé par les obstétriciens et les néonatologistes.

3. Quelles malformations sont mortelles ?

Bien que I’Encadreé 1 répertorie les malformations mortelles les plus freqguemment citées, plus de 25 conditions
sont incluses dans différentes listes [9]. Aucune condition n’était présente sur toutes les listes, et les variations
étaient considérables.

Quel est le résultat de ces malformations ? Le Tableau 1 présente une tentative d’estimation des résultats ;
cependant, les valeurs citées sont nécessairement imprécises. Des proportions élevées de grossesses affectées
sont interrompues [47]. Etant donné que ces conditions sont associées a un taux de mortalité feetale élevé, le
taux de survie varie également avec I’age gestationnel au moment du diagnostic. La survie postnatale est
également difficile a estimer en raison du biais de sélection dans les cohortes publiées et du probléme des
prophéties auto-réalisatrices [48, 49]. Lorsqu’une grande proportion de nourrissons recoivent des soins palliatifs
apreés la naissance, un taux de mortalite élevé est inévitable [9].



Issue publiée pour des anomalies congémnitales sévéres souvent décrites comme mortelles 2.

Anomalies Prévalence Probabilité de Survie Proportion de Survies les plus
congénitales naissance postnatale | survivants =1 | longues signalées
séveres vivante (en médiane semaine [ =1
I'absence an
d'interruption)
Agénesie renale 1.7 10,000 | Non rapporte =<24h[23] |=3% 13 mois [97, 98]
[23]
Anencéphalie 10 /7 10 000 | 62-72% [25.26] < 24 h [26,| 0-14% = 1| 10 mois [30]
ZIOSSESSEes 27] semaine
2.5 ans [31]
2.6 10 000 55 min [28] | 7% = 1 an [18§,
naissances [24] 29]
Dvsplasie 04 10 000 | Non rapporté Non Non rapporté 3 ans [33]
thanatophorique [32] rapporté
9 ans [34]
Trisomie 18 26 10 000 | 48-51% [33, 36] 14 jours | 33-63% = 1|27 ans [38]
[24] [37] semaine
30 ans [39]
14-19% = 1 an
[18, 29] 30 ans [40]
Trisomie 13 1.2 / 10 000 | 28-46% [33, 36] 10 jours | 43-37% = 1| 19 ans [41]
[24] [37] semaine
27 ans [42]
14-21% = 1 an
[18, 29]
Holoprosencephalie | 0.5 10 000 | Non rapporte 4 3 5 mois | 71% = 1| 6 ans[45]
[43] [44] semaine
11 ans [44]
47% > 1 an [29]
13 ans [43]
19 ans [46]

a. Lorsqu'elles étaient dispomibles, nous avons utilisé des études de cohortes de population récentes.

Tableau 1

Ce qui ressort clairement du Tableau 1, c’est qu’une survie d’au moins six mois a été décrite dans toutes les
conditions fréquemment citées comme létales. Plus frappant, cela comprend a la fois I’anencéphalie et
I’agénésie rénale bilatérale. Aux Etats-Unis, un cas de nourrisson atteint du syndrome de Potter, traité par
amnio-perfusion prénatale et dialyse rénale néonatale, a récemment été publié : il a survécu pour étre inscrit a la
transplantation rénale a I’a4ge d’un an.

4. L>importance d’un « diagnostic letal »: les exemples des trisomie 18
et 13

Les trisomies autosomiques séveéres 18 (syndrome d’Edwards ; T18) et 13 (syndrome de Patau ; T13), sont
souvent décrites comme létales [18, 50-53]. Pourtant, de récentes études de cohortes de population montrent que
plus de la moitié des enfants nés vivants atteints de ces affections survivent plus d’une semaine et jusqu’a 20%
survivent plus d’un an [18, 29]. Dans une grande série américaine comprenant 52 262 nourrissons de trés faible



poids a la naissance, 11% des nourrissons atteints de T13 et 9% des nourrissons atteints de T18 ont survécu
jusqu’a pouvoir quitter I’hopital [54]. 1l est possible que méme ces valeurs représentent une sous-estimation des
taux de survie potentiels, car dans certaines régions du monde ou la chirurgie cardiaque est proposée aux
nourrissons atteints de T13 ou T18, des taux de survie a un an atteignant 50% ont été signalés [55].

Pourquoi le fait que ces conditions sont décrites comme létales est-il important ? La premiere raison de
s’inquiéter de cette terminologie est son potentiel de malentendu et de mauvaise communication. Nous avons
interrogé plus de 1 000 obstétriciens du Royaume-Uni, d’Australie et de Nouvelle-Zélande sur la prise en
charge périnatale du T18 [56]. L’écrasante majorité (85%) des obstétriciens considéraient le T18 comme une
malformation létale. Plus de 50% considéraient le T18 comme « incompatible avec la vie ». Nous n’avons pas
demandé aux obsteétriciens s’ils utiliseraient ces termes dans le conseil, mais une enquéte aupres des parents des
groupes de soutien T13 / T18 a révéle que 93% avaient été informés par des professionnels de la santé que |’état
de leur enfant était « mortel ou incompatible avec la vie » [57]. Cela contraste avec les preuves résumées ci-
dessus et avec la propre compréhension des obstétriciens quant a la notion de survie. Les trois quarts des
répondants ont estimé qu’au moins 5% des nourrissons affectés survivraient pendant plus d’un an si un
traitement était fourni [56].

Les études qualitatives et les récits des parents de nourrissons atteints de T13 ou T18 décrivent des sentiments
de colére et de désillusion et un sentiment d’avoir été induits en erreur par les professionnels de la santé ainsi
que par le langage utilisé [58-61]. De nombreux parents ont indiqué que les prestataires de soins de santé
n’avaient pas été en mesure d’aller au-dela des statistiques défavorables [57]. De plus, Internet a donné aux
familles la possibilité de faire leurs propres recherches et de rencontrer d’autres perspectives sur I’état de leur
enfant. Aprés quelques secondes de recherche « trisomie 18 », un parent peut voir des photos de nombreux
enfants plus agés atteints de trisomie 18, souriants et heureux, des preuves solides contre « I’incompatibilité
avec la vie ». Si leur médecin leur a dit que la trisomie 18 est toujours mortelle, cela peut avoir des
répercussions permanentes sur la capacité de la famille a faire confiance aux professionnels de la santé [44].

Une autre raison de s’inquiéter de la désignation d’une condition telle que T18 comme « mortelle » est due au
fait que ce langage contient des jugements de valeur cachés sur la qualité de vie des nourrissons survivants
[31,49]. Quatre-vingt pour cent des obstétriciens de notre enquéte pensaient que le T18 n’était pas compatible
avec une « vie significative » [56]. Classifier une condition comme « létale » peut également confisquer la prise
de décisions des parents [31, 49]. Dans notre enquéte, 23% des obstétriciens ne discuteraient ni n’offriraient de
surveillance feetale pendant le travail pour les femmes aprés un diagnostic prénatal de T18, et 28% n’offriraient
jamais de césarienne pour détresse feetale [56]. Dans I’étude du groupe de soutien aux parents, les deux tiers des
parents ont déclaré avoir ressenti une pression pour mettre fin a leur grossesse [57].

Il existe un concept en éthique médicale qui partage certaines caracteristiques avec celui de malformation létale
. le concept de « futilité médicale » [9, 19]. La notion de futilit¢ médicale est apparue dans les années 1990
comme un moyen potentiel de résoudre les différends entre les patients et les médecins au sujet du traitement de
survie [62]. Elle reflétait le besoin percu par les professionnels de la santé de limiter I’autonomie des patients et
de justifier une décision de ne pas dispenser le traitement demandé [62]. L’idée de base etait que méme s’il était
important de respecter I’opinion des patients sur le traitement, les professionnels de la santé n’étaient pas
obligés de fournir un traitement futile [63]. Cependant, le concept de futilité est tombé en disgrace en raison
d’un certain nombre de problémes graves en paralléle avec le concept de malformation létale [64, 65].

Premiérement, il y a un probléme avec la définition de la futilité. Il y a eu au moins cing définitions différentes
proposées et aucun accord sur celle qui devait étre utilisée [64]. Certains auteurs distinguent la futilité
quantitative de la futilité qualitative [63]. Un traitement est quantitativement inutile s’il a trés peu de chances de
succes. Cependant, tout comme pour la troisieme définition de malformation létale, il est difficile de déterminer
ou le seuil statistique doit se situer. Un risque de déces de 90% est-il suffisamment élevé, ou devrait-il étre de
95% ou 99% ? La trisomie 13/18 peut sembler mortelle d’apres certaines définitions, mais pas pour d’autres.



Deuxiéemement, méme si un seuil statistique particulier est utilisé, il est difficile de déterminer si un traitement
serait réellement inutile dans un cas individuel. Méme si le traitement n’a pas réussi dans le passé, il peut y
avoir eu des changements technologiques qui pourraient potentiellement améliorer la survie. Il peut y avoir des
caractéristiques spécifiques pour un patient individuel qui le distinguent des cohortes agrégees. (Par exemple,
un feetus avec T18 peut avoir un ceeur structurellement normal et sembler avoir un meilleur pronostic, ou peut
avoir un cceur gauche hypoplasique et avoir un pronostic bien pire que la moyenne [66].) Souvent, les données
existantes sur lesquelles on pourrait baser un pronostic sont limitées. Le probléme des prophéties auto-
réalisatrices signifie que les données disponibles peuvent ne pas étre représentatives des chances réelles de
survie si un traitement était fourni [48].

Troisiemement, la définition la plus claire et la plus stricte disponible semble exclure presque tous les cas réels.
Le traitement serait « physiologiquement vain » s’il n’y avait aucun moyen d’atteindre son objectif
physiologique [62]. Par exemple, la réanimation cardio-pulmonaire serait physiologiquement futile si elle
n’avait littéralement pas la capacité de rétablir la circulation et la respiration. De fagon analogue, une condition
peut étre considérée comme mortelle (selon la deuxieéme définition) si la survie est impossible quel que soit le
traitement. Cependant, I’une ou I’autre de ces définitions ne semble rendre le concept pertinent que dans des cas
extrémement rares, et certainement pas pour T13 ou T18.

Quatriemement, on craint que le terme « futile », en particulier lorsqu’il est utilisé qualitativement, revienne a «
donner une opinion déguisée en données » [67]. Les traitements sont décrits comme « qualitativement futiles »
lorsque le traitement peut étre capable de maintenir la vie mais n’est pas percu comme bénéfique pour le
patient. Par exemple, la prestation de soins intensifs a un patient dans un état végétatif persistant a été décrite
comme étant qualitativement futile [63]. De méme, certaines définitions de la malformation létale incluent des
conditions associées a un état végétatif persistant ou a un développement cognitif absent [6, 10, 68, 69]. Dans
notre enquéte aupres des obstétriciens, 20% ont indiqué que le meilleur résultat de développement dans T18 est
un état végétatif [56]. Pourtant, les données disponibles suggeérent que les enfants atteints de T18 et T13, bien
que généralement profondément handicapés, ne sont pas végétatifs. Les enfants survivants seraient conscients
de ceux qui les entourent, entendraient et répondraient au son, et apprendraient et se souviendraient [39]. La
plupart sont incapables de parler, mais sont capables de communiquer de maniére non verbale a un niveau
basique [70]. Que ce niveau de fonction soit suffisant ou pas pour I’emporter sur le fardeau du traitement
constitue une question éthique importante. Il peut ou non étre dans I’intérét supérieur d’un enfant de lui fournir
un traitement particulier compte tenu de ce pronostic [52, 68, 71]. Cependant, il est clair que cela implique un
jugement sur la valeur de la vie dans un état cognitif gravement handicapé. Les directives professionnelles
approuvent fortement I’idée que le conseil aprés le diagnostic prénatal devrait étre non directif et neutre en
valeur [72-74]. Alors que certains auteurs se sont demandé si une neutralité complete dans le conseil est
possible ou souhaitable [72, 75-77], il y a de bonnes raisons pour les médecins d’aspirer a la neutralité dans la
plupart des circonstances. Un moyen important de le faire est d’éviter le langage qui contient des jugements de
valeur implicites [78].

5. Au-dela du concept de « malformations létales »

Nous avons critiqué le concept de malformation létale, mais qu’est-ce que cela signifie pour le conseil ou pour
la prise de décision ?

Il pourrait étre possible de trouver un autre terme pour décrire toutes les affections congénitales qui sont
géneralement appelées létales. Elles semblent partager un risque élevé de deces et de déficience profonde quelle
que soit la tentative de traitement. Nous pourrions parler de conditions « limitant la vie » [79], de malformations
avec un « pronostic défavorable » ou de malformations « potentiellement mortelles » [79]. Cependant, tout
nouveau terme aura les mémes problemes de définition de la probabilité et de la gravité d’une issue fatale qui
justifieraient son application. A moins que ce soit une formule que les parents comprennent facilement et de
maniére fiable, elle devra étre expliquée. Au lieu de cela, nous avons précédemment suggéré qu’il serait



préférable que le conseil aborde ouvertement et honnétement les questions pronostiques clés que les parents
sont susceptibles de poser apres le diagnostic d’une malformation congeénitale sévére [9].

1. Diagnostic : quel est le diagnostic et a quel point les praticiens peuvent-ils en étre certains ?

2. Survie néonatale : quelles sont les chances de survie aprés la période néonatale si des traitements (y
compris des thérapies intensives prolongeant la vie) sont fournis ?

3. Survie a long terme : combien de temps I’enfant est-il susceptible de survivre si un traitement de
survie est apporte ?

4. Déficience et maladie a long terme : si le nouveau-neé survit, quels problémes de santé et déficiences a
long terme est-il susceptible de connaitre ? Quelle est la gamme d’issues possibles ?

5. Fardeau du traitement : quels traitements seraient nécessaires pour maintenir le nouveau-né en vie, et
quelle serait la charge pour I’enfant et la famille ?

La question éthique la plus importante est de savoir quel traitement doit étre proposé ou dispensé aux femmes et
aux feetus et bébés en cas de malformations congénitales graves avec un risque trés élevé de déces ou
d’incapacité profonde malgré le traitement. Nous avons soutenu que de telles malformations ne devaient pas
étre qualifiées de « létales ». Cependant, I’étiquette ne doit pas modifier le traitement fourni. L’étiquette que
nous donnons aux conditions n’est pas éthiquement pertinente pour énoncer et mettre en ceuvre les options
appropriées. Un avantage supplémentaire d’éviter la désignation de « létale » peut étre que ces conditions ne
sont pas identiques. Si nous traitons chaque condition (et donc chaque enfant) selon ses mérites, les options
peuvent étre appropriées dans certaines circonstances et pas dans d’autres.

Quelles options devraient alors étre proposées en cas de malformations graves telles que celles de I’Encadré 1 ?
Pour toutes, I’option de soins palliatifs a la naissance doit étre donnée aux parents. Le risque élevé de décés ou
de déficience profonde signifie qu’il n’est pas sir que la réanimation et le traitement prolongeant la vie soient
dans I’intérét supérieur de I’enfant [80]. Il est essentiel que des soins palliatifs de haute qualité soient
disponibles pour le nourrisson et sa famille [4, 81]. Il est cependant important de s’assurer que les parents et les
futurs parents soient conscients du fait que la durée de survie est variable. La prestation de soins palliatifs ne
signifie pas nécessairement que I’enfant mourra rapidement [82]. Le soutien palliatif n’a pas besoin d’étre limité
a la période postnatale, et il peut y avoir des avantages considérables pour la famille en offrant une approche
palliative du moment du diagnostic jusqu’a I’accouchement et au-dela [3, 83, 84]. Des programmes de so0ins
palliatifs périnatals sont disponibles dans un nombre croissant de centres. Une approche palliative (axée sur la
meére) des soins obstétricaux peut signifier qu’il convient d’éviter le monitoring pendant le travail et de viser un
accouchement vaginal, si cela est conforme aux souhaits d’une femme [6, 85-87].

Si les soins palliatifs sont une option, qu’en est-il du contraire ? La réanimation et les soins intensifs devraient-
ils &tre une option ? La prise en charge obstétricale feetale devrait-elle étre disponible ? Ici, une réponse nuancée
est nécessaire, qui prenne en compte les spécificités de chaque cas. Néanmoins, nous soutenons la
recommandation selon laquelle une approche active de la prise en charge obstétricale, y compris la surveillance
feetale, la césarienne et la réanimation, pourrait étre appropriée méme face a un taux de mortalité élevé [14, 85,
88, 89]. Un tel traitement n’est pas contraire a I’intérét de I’enfant [89]. Pour certains parents, la possibilité de
passer du temps avec leur enfant alors qu’il est encore en vie peut étre extrémement importante [88]. D’un autre
coté, cela ne signifie pas qu’un traitement illimité devrait étre mis a la disposition des parents [90]. Un
traitement invasif et intensif, en particulier s’il est prolongé, peut ne pas étre dans I’intérét de I’enfant face a de
treés faibles chances de bénéfice. Un tel traitement peut également étre déraisonnable dans le cadre de ressources
de santé publique limitées [62]. Les professionnels de la santé peuvent refuser a juste titre un traitement dans de
telles circonstances. Toutefois, ces décisions doivent étre prises sur la base de la situation spécifique de I’enfant



et sur des principes éthiques appliqués de maniere cohérente et transparente plutdt que sur la base d’un label de
« |étalité ».

Qu’en est-il de P’interruption medicale de grossesse (IMG) ? Le diagnostic de malformation létale ne ferait
aucune différence pour les décisions concernant I’IMG dans les juridictions qui ne permettent pas I’avortement
pour des raisons feetales, ou qui permettent 1’accés a I’lMG pour un large éventail d’anomalies fcetales.
Cependant, dans certaines juridictions, le diagnostic d’une malformation « létale » peut permettre I’interruption
de grossesse, méme a un age gestationnel ou cela serait autrement interdit [91]. Par exemple, le Code de Santé
et de Sécurité du Texas [92] fait une exception a I’interdiction de I’interruption de grossesse apres 20 semaines
Si « le feetus a une anomalie grave et irréversible », définie comme « une condition physique mortelle qui [...]
quelle que soit la dispensation de traitement médical salvateur, est incompatible avec la vie en dehors de
I’utérus » [93]. De méme, le Code Pénal colombien autorise I’avortement « en cas de malformations graves du
feetus qui le rendent non viable, certifiées par un médecin » [94]. Les termes « non viable » et « incompatible
avec la vie » semblent se rapporter aux malformations létales, et pourraient avoir été destinés a faire référence
aux conditions énumerées dans I’Encadré 1. Pourtant, I’analyse indique que I’anenceéphalie et méme I’agénésie
rénale bilatérale sont potentiellement compatibles avec une survie a long terme et sont « viables » selon des
définitions strictes. Si tel est le cas, les femmes portant des feetus atteints de malformation létale pourraient ne
pas étre en mesure d’accéder a I’avortement.

Il n’entre pas dans le cadre de cet article de fournir une discussion détaillée de I’approche légale ou éthique de
la loi sur I’avortement. Néanmoins, nous n’avons pas I’intention de limiter les options des femmes. Pour les
juridictions qui considérent les malformations létales comme un cas spécial et souhaitent autoriser I’avortement
dans de tels cas, il y a peut-étre trois possibilités.

Une possibilité serait que les législateurs créent des exceptions spécifiques pour des conditions telles que celles
énumeérées ci-dessus. Par exemple, la Cour supréme du Brésil a jugé que I’avortement est autorisé apres le
diagnostic d’anencéphalie (mais pas dans d’autres situations) [95]. D’autres conditions pourraient étre ajoutées
a cette liste, bien qu’en pratique il puisse y avoir des obstacles importants a la réalisation d’un tel changement
de loi.

Une deuxieme possibilité consisterait a laisser aux professionnels de la santé le soin de décider quelles
conditions sont suffisamment séveres pour étre considérées en droit comme « létales » ou non viables. La Cour
constitutionnelle colombienne a statué que « les décisions doivent étre prises par des médecins agissant dans le
respect des normes éthiques de leur profession » [94]. Cependant, I’absence de consensus médical sur les
conditions qui peuvent et doivent étre considérées comme « létales » pourrait conduire a des décisions et a des
prises de décision incohérentes [85,96].

Une troisieme possibilité consisterait a rédiger une législation définissant les conditions préalables éthiques
spécifiques pour autoriser I’interruption de grossesse. Par exemple, Chervenak et McCullough ont soutenu que
I’interruption de grossesse devrait étre autorisée au cours du troisieme trimestre pour les conditions avec un
degré élevé de certitude de diagnostic et « une tres forte probabilité de déces ou de survie avec un déficit sévere
et irréversible de la capacité de développement cognitif » [7, 14]. Il semblerait que cela inclue toutes les
conditions de I’Encadré 1.

6. Conclusions

Dans cette revue, nous avons analysé et critiqué le concept de malformations congénitales « létales ». Le terme
est trompeur et conduit potentiellement & une mauvaise communication avec les familles et a une prise de
décision incohérente. Aucune des malformations fréquemment décrites comme « létales » ne correspond a des
définitions strictes de ce terme. Cependant, méme si elles ne sont pas mortelles, la gravité de conditions telles
que I’anencéphalie, I’agénésie rénale et la T13 / T18 signifie que les soins palliatifs périnataux, les soins



obstétricaux centrés sur la mére et potentiellement I’interruption de grossesse sont justifiés. 1l peut également
étre approprié¢ de fournir des soins obstétriques axés sur le foetus et certains traitements de maintien de la vie
pour ces conditions lorsque cela est conforme aux souhaits de la femme et & I’intérét supérieur de I’enfant.

Points de pratique

« La survie au-dela de la periode néonatale a été décrite dans toutes les malformations congénitales qui
sont souvent décrites comme « létales ».

* Les termes « malformation létale » ou « incompatible avec la vie » doivent étre évités dans le conseil.

» Une approche palliative de la prise en charge pendant la grossesse, 1’accouchement et la période
postnatale peut étre éthiquement appropriée pour les feetus dont le pronostic est trés mauvais.

» Une approche active des soins obstétricaux et néonatals peut également &tre appropriée dans ces
conditions pour permettre aux parents de passer du temps avec leur enfant de son vivant.

Orientations de recherche

* Des recherches sont nécessaires sur la réponse des parents au langage et aux approches de conseil
apres le diagnostic de malformations congénitales séveres.

* 1l existe peu de données sur la fréquence a laquelle les parents choisiraient des approches de soins
actives ou palliatives aprés le diagnostic de malformations congénitales graves.

« Il est nécessaire d’évaluer I’impact des décisions prénatales et postnatales sur le bien-étre a long terme
des parents.
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