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Déceés attribuables aux anomalies

congénitales au Canada, 1974 2 2012

par Tanya Navaneelan, Caryn Pearson et Teresa Janz

Faits saillants

* En 2012, les anomalies congénitales étaient la principale cause de déces de nourrissons au Canada.

* De 1974 4 2012, le taux de déces attribuables aux anomalies congénitales au Canada a diminué, passant de
53 4 28 déces pour 1 million de personnes. Cet écart sexplique principalement par Iévolution des taux de
mortalité liée aux anomalies de 'appareil circulatoire et au spina bifida.

* Dans lensemble, I'age moyen au moment du déces résultant d'une anomalie congénitale a augmenté de 19 ans
depuis 1974, lorsque I'dge moyen au moment du déces était de 8 ans.

» L'age moyen au moment du déces résultant du syndrome de Down a augmenté de 32 ans de 1974 a 2012.

| <—

Introduction

Les anomalies congénitales, aussi appelées « malformations
congénitales », sont des affections qui se développent
chez le foetus au moment de la conception ou pendant la
grossesse™. Au Canada, environ 1 nourrisson sur 25 nait
avec une anomalie congénitale chaque année. Bien que les
anomalies congénitales puissent étre présentes au moment
de la conception (p. ex. dans le cas du syndrome de Down),
elles se développent le plus souvent avant la fin de la 7¢
semaine de grossesse (p. ex. dans le cas du spina bifida), ou
entre la 8° et la 16° semaine de grossesse?. Il existe plusieurs
centaines d’anomalies congénitales distinctes, et pour la
majorité d’entre elles, la cause est inconnue’.

Les facteurs de risque associés aux anomalies congénitales
comprennent ce qui suit : des facteurs génétiques, 'age de la
mére, des facteurs liés au mode de vie (p. ex. le tabagisme,

a consommation d’alcool ou la consommation de drogue
1 tion d

pendant la grossesse), la prise de médicaments pendant la
grossesse, des maladies chroniques chez la mere (p. ex. le
diabete, I'obésité et la maladie thyroidienne) ainsi que des
facteurs environnementaux (p. ex. la pollution)'*. Bien que la
grande majorité (plus de 93 %) des nourrissons nés avec une
anomalie congénitale survivent, au Canada, les anomalies
congénitales constituent 'une des principales causes de
déces chez les nourrissons (c.-a-d. un décés survenant avant
l'age d’'un an)"23.

g

Le présent article contient des renseignements sur les déces
résultant de cinq anomalies congénitales : les anomalies
de l'appareil circulatoire, le spina bifida et trois anomalies
chromosomiques — le syndrome de Down, le syndrome
d’Edwards et le syndrome de Patau. Tout décés résultant
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Définitions des anomalies congénitales examinées dans le présent article

La notion d’anomalie congénitale décrit des troubles du développement ou des troubles physiques qui surviennent pendant le
développement du feetus. Ces troubles peuvent étre décelés pendant la grossesse, aprés la naissance ou plus tard dans la vie de
lenfant. Il existe des centaines de différentes anomalies congénitales. Les anomalies examinées dans cet article comprennent :

Les anomalies de I'appareil circulatoire sont un groupe d’'anomalies congénitales qui touchent principalement la structure
et le fonctionnement du ceeur. Elles sont appelées couramment « cardiopathies ».

Le spina bifida touche le systéme nerveux central®. Il survient lorsqu'une partie du tube neural ne se développe pas ou ne
se ferme pas correctement, ce qui entraine des troubles du développement au niveau des os de la colonne vertébrale et de la
moelle épiniére. L'affection entraine des complications médicales pendant toute la vie de la personne atteinte et réduit son

espérance de vie'.

Les anomalies congénitales chromosomiques sont provoquées par des troubles qui touchent les structures contenant le
matériel génétique (chromosomes). Le présent article porte sur les trois anomalies chromosomiques suivantes :

Le syndrome de Down, aussi appelé trisomie 21, résulte de la présence de matériel génétique additionnel sur le
chromosome 21. Il donne lieu 4 des retards développementaux physiques et intellectuels chroniques qui peuvent varier
de bénins a graves. Les probléemes de santé comprennent un risque plus élevé de problémes cardiaques, des infections
de Toreille récurrentes, des troubles du sommeil, la maladie thyroidienne, la leucémie et I'apparition précoce de la
maladie d’Alzheimer!.

Le syndrome d’Edwards, aussi appelé trisomie 18, résulte de la présence de matériel génétique additionnel sur le
chromosome 18. Les nourrissons présentant ce syndrome ont des probleémes multiples qui touchent le cceur, les reins et
les intestins. La majorité des nourrissons affectés meurent au cours du premier mois suivant la naissance, et seulement
10 % survivent jusqu'a 'age d’'un an'.

Le syndrome de Patau, aussi appelé trisomie 13, résulte de la présence de matériel génétique additionnel sur le
chromosome 13. II est associé a une déficience intellectuelle et a différentes déficiences physiques touchant le cceur,
le cerveau et la colonne vertébrale. Tout comme les nourrissons nés avec le syndrome d’Edwards, un grand nombre de
nourrissons nés avec le syndrome de Patau meurent au cours du premier mois suivant la naissance, et seulement 5 %

a4 10 % survivent jusqu’a I'dge d’'un an'.

d’'une anomalie congénitale est compris dans les décés pour
lesquels la cause de décés sous-jacente a été codée en tant
quanomalie congénitale depuis 1974 conformément a la
Classification internationale des maladies (CIM), 8¢, 9¢
et 10° révisions. Les tendances en mati¢re d’age moyen au
moment du décés et en matiére de taux de mortalité pour
la période allant de 1974 4 2012 sont présentées a I'aide de
données extraites de la Statistique de I'état civil — Base de
données sur les déces.

Le nombre de déces attribuables aux
anomalies congénitales diminue depuis 1974

Au Canada, le taux de mortalité normalisé selon 'age pour
I'ensemble des anomalies congénitales diminue depuis 1974,
passant de 53 a 28 déceés pour 1 million de personnes en

2012 (graphique 1).

Lorsqu’on observe certaines anomalies plus en profondeur,
on constate que les taux de mortalité liée aux anomalies

de lappareil circulatoire et au spina bifida ont reculé
considérablement depuis 1974.

La diminution du nombre de déceés résultant d’anomalies
de lappareil circulatoire est probablement attribuable aux
progres de la médecine. Des études ont montré que les
chirurgies pendant la grossesse ou peu aprés la naissance
peuvent améliorer la survie des nourrissons qui présentent
des anomalies de lappareil circulatoire touchant le
coeur 2567

Le recul du taux de mortalité associée au spina bifida est aussi
probablement attribuable aux interventions chirurgicales
précoces®, ainsi quaux améliorations apportées aux soins
prénataux, notamment les suppléments d’acide folique.
On recommande que les femmes en age de procréer
prennent 0,4 milligramme (mg) additionnel d’acide folique
par jour, en plus du 0,4 mg recommandé pour le reste
de la population. Aussi, en 1998, le Canada a approuvé
lenrichissement obligatoire en acide folique de la farine
blanche et d'autres grains sélectionnés. Puisque la carence
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en folate est le facteur de risque le mieux établi pour le spina
bifida, les suppléments d’acide folique et 'enrichissement de
certains aliments en acide folique ont permis de réduire le
nombre de nourrissons nés avec le spina bifida®*1°.

De 1974 2 2012, le taux de mortalité associée aux anomalies
chromosomiques étudiées dans le présent article n’a pas
diminué. Alors que le taux de mortalité liée aux syndromes
d’Edwards et de Patau'’ est demeuré relativement stable
pendant cette période, le taux de mortalité associée au
syndrome de Down a augmenté, passant de 2 déceés pour
1 million de personnes en 1974 a 5 déces pour 1 million de
personnes en 2012 (graphique 1).

L’age moyen du décés résultant d’une
anomalie congénitale a augmenté au cours
des derniéres décennies

La majorité des grossesses et des naissances touchées par des
anomalies congénitales ne ménent pas au déces d’'un foetus
ou d'un nourrisson'. Au Canada, les enfants qui meurent
des suites d’'une anomalie congénitale décédent a des éges
plus avancés comparativement aux décennies précédentes

(graphique 2).

Au Canada, I'age moyen au moment du déces résultant de
I'ensemble des anomalies congénitales a augmenté d’environ
19 années entre 1974 et 2012, passant de 8 ans a 27 ans
(graphique 2). Cette constatation peut s’expliquer en partie
par I'évolution du taux de mortalité infantile liée a ces
anomalies. En 1974, environ 70 % des déces résultant de
lensemble des anomalies congénitales survenaient avant
l'age d'un an — ce chiffre sétablissait a 42 % en 2012

(données non présentées).

Lorsqu'on observe certaines anomalies, on constate que la
hausse la plus marquée de 'age moyen au moment du déces
est mesurée chez les enfants décédés en raison du syndrome
de Down. Pour ce syndrome, I'dge moyen au moment du
déces a augmenté de 32 ans de 1974 a 2012. La deuxieme
hausse en importance était associée au spina bifida, pour
lequel I'ige moyen au moment du décés a augmenté de
26 années, passant de 2 ans a 28 ans au cours de la méme

période (graphique 2).

L’dge moyen au moment du décés résultant dune
anomalie de I'appareil circulatoire était de 23 ans en 2012,
comparativement a 9 ans en 1974.

Graphique 1

Taux de mortalité normalisé selon I'dge, selon I'anomalie congénitale, Canada, 1974 a 2012’
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Note : Voir I'encadré « Sources des données, méthodes et définitions » pour consulter les définitions des variables qui figurent dans le présent graphique.

Source : Statistique Canada, Statistique de I'état civil — Base de données sur les déces.
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En revanche, dans le cas des syndromes d’Edwards et de
Patau, pour lesquels la plupart des nourrissons ne survivent
pas au-dela de la premiére année de la vie, I'age moyen au
moment du déces a trés peu augmenté de 1974 a 2012.

La proportion des décés de nourrissons
attribuables aux anomalies congénitales a
augmenté

La proportion de l'ensemble des décés de nourrissons
attribuables aux anomalies congénitales a augmenté
fortement entre 1974 et 1981, mais a par la suite
diminué graduellement depuis le début des années 1990

(graphique 3).

La hausse de la proportion des déces de nourrissons
attribuables aux anomalies congénitales constatée entre
1974 et 1981 peut s'expliquer en partie par la diminution
des autres causes de déceés de nourrissons pendant cette
méme période. L’adoption des sieges d’auto pour enfants a
permis de réduire le nombre de déces résultant des accidents
de voiture, tandis que le recours accru aux vaccins a permis
de réduire le nombre de décés liés aux maladies infectieuses,
pour ne citer que ces exemples'?.

Ainsi, les causes évitables de décés de nourrissons ont
diminué (p. ex. accidents, maladies infectieuses), mais
comme de nombreuses anomalies congénitales ne sont pas
évitables, la proportion de décés de nourrissons attribuables
aux anomalies congénitales semble étre demeurée stable ou
a trés peu diminué au cours de la période a 'étude’. Cela
ne signifie pas qulil y a maintenant davantage de déces
attribuables aux anomalies congénitales : il faut plutét
conclure que, par rapport aux autres causes, les anomalies
congénitales sont devenues I'une des principales causes
de décés de nourrissons. En fait, en 2012, les anomalies
congénitales étaient la principale cause de déces chez les
nourrissons au Canada, suivies de 'immaturité du nourrisson
(c.-a-d. brieveté de la gestation et poids insuffisant a la
naissance) et des complications associées a la grossesse”.

Lorsqu'on observe certaines anomalies congénitales, on
constate que le pourcentage des déces de nourrissons
provoqués par des anomalies de l'appareil circulatoire et
par le spina bifida a diminué entre 1974 et 2012, tandis
que le pourcentage des déces de nourrissons provoqués
par le syndrome de Down a augmenté. On n’a constaté
aucune variation du pourcentage des décés de nourrissons
attribuables aux syndromes d’Edwards et de Patau entre

Graphique 2

Age moyen au moment du décés, selon I'anomalie congénitale, Canada, 1974 a 2012!
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Note : Voir I'encadré « Sources des données, méthodes et définitions » pour consulter les définitions des variables qui figurent dans le présent graphique.

Source : Statistique Canada, Statistique de I'état civil — Base de données sur les décés.
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1974 et 2012. Ensemble, ces deux syndromes (Edwards
et Patau) étaient a lorigine de moins de 3 % des déces de
nourrissons au cours de cette période.

Le taux de mortalité infantile attribuable
aux anomalies congénitales a diminué

Dans I'ensemble, les décés de nourrissons ont diminué au
Canada passant de 15,0 déces pour 1 000 naissances en
1974 a 4,8 déces pour 1 000 naissances en 2012 (données
non présentées). De méme, le taux de mortalité infantile
résultant de 'ensemble des anomalies congénitales a reculé,
passant de 3,0 déces pour 1 000 naissances en 1974 a
1,1 déces pour 1 000 naissances en 2012 (graphique 4).

La baisse du nombre de déces de nourrissons résultant de
lensemble des anomalies congénitales est attribuable a
divers facteurs, notamment : l'accés et le recours accru au
dépistage prénatal; l'amélioration des soins prénataux;
linterruption des grossesses présentant des anomalies
SN o n o

graves; l'enrichissement obligatoire de certains aliments en
acide folique; ainsi que les changements apportés au mode
de vie, par exemple le renoncement au tabac pendant la
grossesse et I'utilisation accrue de vitamines prénatales'?.

Les baisses les plus marquées du taux de mortalité
infantile ont été constatées pour les anomalies de I'appareil
circulatoire et le spina bifida. Par exemple, le taux de déces
de nourrissons provoqués par des anomalies de I'appareil
circulatoire est passé de 1,3 décés pour 1 000 naissances
en 1974 a 0,3 déces pour 1 000 naissances en 2012.
Ce recul résulte probablement du nombre accru de chirurgies
réparatrices précoces’. Pour ce qui est du spina bifida, les
interventions chirurgicales ainsi que le recours aux vitamines
prénatales contenant de l'acide folique et I'enrichissement
obligatoire en acide folique de certains produits alimentaires
ont permis de réduire le nombre de cas et, par conséquent,
de réduire le nombre de déces de nourrissons attribuables a
cette anomalie congénitale®”.

Le nombre de décés de nourrissons provoqués par des
anomalies chromosomiques comme le syndrome de Down
et les syndromes d’Edwards et de Patau est demeuré
relativement stable depuis 1974 (graphique 4). Les anomalies
chromosomiques répondent moins bien aux interventions
chirurgicales'.

Graphique 3

Pourcentage de déces de nourrissons' attribuables aux anomalies congénitales, Canada, 1974 a 20122
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Note : Voir I'encadré « Sources des données, méthodes et définitions » pour consulter les définitions des variables qui figurent dans le présent graphique.

Source : Statistique Canada, Statistique de I'état civil — Base de données sur les déces.
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Conclusion varié au cours de la période a 'étude, probablement parce
que les efforts de prévention ont eu une incidence moindre
sur ces anomalies. A I'exception des syndromes d’Edwards et
de Patau, I'age moyen au moment du déces résultant d’'une
anomalie congénitale est plus élevé qu’il ne I'était en 1974.

Le nombre de déces causés par I'ensemble des anomalies
congénitales a diminué au Canada depuis 1974. Les déces
attribuables aux anomalies de l'appareil circulatoire et au
spina bifida ont présenté la plus forte diminution au cours
de cette période. Le dépistage prénatal, les interventions
chirurgicales ainsi que les améliorations apportées aux L
soins prénataux (comme les suppléments d’acide folique) Tanya! Navaneelan est epldemlologls\te’a Action Cancer
et l'enrichissement en acide folique de certains aliments ont Ont?no’ Caryn Pearson est analyste 2 'Agence de la .

tous contribué a cette baisse. Le nombre de décés résultant sante .pubhque du .C:fmada et TereSflJanz est analyste a la
danomalies chromosomiques, qui représentent un faible Division de la statistique de la santé a Statistique Canada.

pourcentage de 'ensemble des déces de nourrissons, n’a pas

Graphique 4

Taux de mortalité infantile', selon I'anomalie congénitale, Ganada, 1974 a 20122
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2. Les données sur les syndromes d’Edwards et de Patau ne sont pas disponibles avant 1979.

Note : Voir I'encadré « Sources des données, méthodes et définitions » pour consulter les définitions des variables qui figurent dans le présent graphique.
Source : Statistique Canada, Statistique de I'état civil — Base de données sur les décés et Base de données sur les naissances.
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Sources des données, méthodes et définitions

Sources des données

La Statistique de I'état civil — Base de données sur les
déces regroupe les renseignements démographiques et les
renseignements sur les causes de décés pour tous les déces
survenus au Canada qui sont recueillis par tous les bureaux
provinciaux et territoriaux de I'état civil. Avant 2010, des
données sur les résidents canadiens décédés dans certains
Etats américains étaient recueillies; ces décés ont été exclus
de la présente analyse. Depuis 'année de référence 2010,
les données sur les résidents canadiens décédés dans un
Etat américain ne sont plus recueillies.

La Statistique de l'état civil — Base de données sur les
naissances regroupe les renseignements démographiques
pour toutes les naissances vivantes enregistrées chaque
année au Canada dans 'ensemble des bureaux provinciaux
et territoriaux de I'état civil. Avant 2012, des données sur les
naissances vivantes de femmes canadiennes résidant dans
certains Etats américains étaient recueillies; ces naissances
ont été exclues de la présente analyse. Pour obtenir plus
de renseignements, veuillez consulter la Statistique de I'état

civil — Base de données sur les naissances.

Méthodes

On peut utiliser les taux de mortalité normalisés
selon I'age pour tenir compte des différences entre les
populations en matiere de structure par age lorsque I'on
établit des comparaisons a différents moments ou pour des
populations différentes. Aux fins de la présente étude, les
populations pour toutes les années étudiées (1974 a 2012)
ont été rajustées mathématiquement de maniére a obtenir
une structure par age identique 4 celle de la population du
Recensement de 2011. Ainsi, toutes les années de données
comportaient la méme répartition selon I'age, ce qui nous
permet de brosser un tableau plus clair des tendances en
matiére de décés résultant des anomalies congénitales
lorsque les taux sont comparés au fil du temps.

Classification des décés de nourrissons provoqués par
des anomalies congénitales

La Classification internationale des maladies (CIM) est
un systéme de codage qui a été élaboré par I'Organisation
mondiale de la Santé en vue de faciliter les comparaisons
entre différentes causes de décés entre divers pays et au sein
de ces pays et a différents moments®.

Les codes de diagnostic CIM suivants ont été utilisés pour
classer les déces résultant d’anomalies congénitales' :

Anomalie Codes dela CIM
congénitale
Toutes les CIM-10 Q00-Q99;
anomalies CIM-9 740-759;
congénitales CIM-8 740-759
Spina bifida CIM-10 Q05; CIM-9 741,
CIM-8 741
De l'appareil CIM-10 Q20-28, Q290;
circulatoire CIM-9 746-747;
CIM-8 746-747
Syndrome CIM-10 Q90; CIM-9 758.;
de Down CIM-8 759.3
Syndromes CIM-10 Q91;
d’Edwards et CIM-9 758.1-758.2;
de Patau Note : Aucun code CIM-8

n’était disponible.

La période étudiée couvre les codes CIM-8, CIM-9 et
CIM-10. De nouvelles révisions sont périodiquement
apportées a la CIM pour garder le systéme de classification
a jour. Les révisions du systéme de classification peuvent
faire en sorte que certaines causes de décés se retrouvent
dans des catégories différentes (c.-a-d. quelles soient
codées différemment). Les différences de codage pourraient

donner lieu a des différences dans les nombres de décés au
fil du temps'® 1718,

Définitions

La cause initiale de déceés est définie comme la maladie
ou la blessure qui a déclenché la séquence d’événements
menant directement au déces®™.

Un déces de nourrisson est un décés qui survient avant
lage d'un an.
Le taux de mortalité infantile est le nombre de décés de

nourrissons pour 1 000 naissances vivantes.

Le dépistage prénatal utilise des tests exécutés pendant
la grossesse pour déterminer le risque qu'un feetus ait une
anomalie congénitale.
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