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Contexte

Les malformations congénitales: de quoi s'agit-il?

Une anomalie congénitale est une malformation anatomique ou fonctionnelle (déviation de
nombre, de siege, de forme, de volume ou de fonction de tout segment, organe, cellule ou
constituant cellulaire, suffisante pour désigner cette déviation comme anormale ) présente a la
naissance (méme si elle n'est diagnostiquée qu'aprés la naissance), qui peut causer une incapacité
physique ou mentale ou étre fatale.

Quelle est leur origine?

L'origine des malformations peut étre génétique et/ou environnementale, pré ou post
conceptionnelle. Malgré leur fréquence, les causes profondes de la plupart des anomalies
congénitales restent mystérieuses. D'aprés les estimations, de 15 % a 25 % des anomalies
congénitales sont dues a des mutations génétiques reconnues (chromosomes ou géenes uniques),
de 8 % a 12 % a des facteurs environnementaux (agents tératogénes ou facteurs de risque
maternels) et de 20 % a 25 % a une hérédité multifactorielle. Environ 50 % des anomalies restent
inexpliquées

Depuis de nombreuses années, en particulier depuis le drame de la Thalidomide dans les années
1960, on s'est intéressé aux facteurs qui semblent liés a la survenue des malformations et & ceux
qui semblent jouer une fonction protectrice vis a vis de ces malformations. Ces facteurs sont
appelés des déterminants dans la mesure leur role détermine d'une maniére plus ou moins forte la
survenue des malformations:

- Déterminants personnels : age maternel, hérédité, sexe de l'enfant, antécédents médicaux
et familiaux;

« Déterminants économiques et sociaux: éducation, conditions de travail, accées a
linformation et a la prévention;

- Déterminants environnementaux : pollution, exposition a des agents physiques, chimiques
ou infectieux;

- Déterminants liés aux habitudes de vie, aux comportements: alimentation (rble des
vitamines), prise de toxiques (alcool, drogue, tabac), de médicaments;

- Déterminants liés aux politiques de santé et a l'offre de soins: législation relative au
dépistage anténatal, a linterruption médicale de grossesse, accessibilité géographique et
financiere aux services, formation des personnels, démographie médicale, mise en réseau
des maternités).

Certains de ces déterminants sont modifiables par des mesures de prévention: on estime en effet a
50%, la proportion des malformations congénitales qui pourraient étre prévenues, d'ou I'importance
de linformation et du dépistage précoce. La cause de ces malformations reste inexpliquée pour
50% d’entre elles, d’ou I'importance de la recherche.

Qui est concerne?



Dans les pays développés, les malformations congénitales sont responsables de 20 a 25% de
la mortalité périnatale totale. Elles représentent en France la premiere cause de mortalité
périnatale. Les enfants porteurs de malformations représentent 3 a 4% des naissances vivantes.
Les déficiences sévéres concernent ainsi plus de 8 enfants pour mille.

Ces pathologies nécessitent des soins lourds et douloureuy, le plus souvent tout au long de la vie.
Le colt humain, social et financier de ces malformations est supporté par les familles et par la
collectivité. 1l s'agit donc bien d'un probléeme de santé publique intéressant I'enfance et la famille
mais aussi la société tout entiére.

Pour autant, certaines malformations sont évitables, en particulier celles qui sont potentiellement
liées a une exposition maternelle periconceptionnelle (environ 10% des anomalies a la naissance).
Leur prévalence: pourrait en effet diminuer par la mise en place d'actions de santé publique: actions
de prévention sur leurs déterminants environnementaux (pollution de I'air, de I'eau, des aliments) et
comportementaux (alcool, tabac, drogues, médicaments).

La reconnaissance de l'influence de I'environnement a d’ailleurs été consacrée par la Charte de
'Environnement adoptée par 'Assemblée Nationale le ler juin 2004. Parmi les actions préconisées
par le Plan National Santé et Environnement se trouvent les 3 points suivants :

1. Renforcer la protection des enfants et des femmes enceintes
2. Mobiliser et développer le potentiel de recherche et d’expertise
3. Améliorer les dispositifs de veille, de surveillance et d’'alerte

Par la suite, les ateliers du Grenelle de I'environnement ont appelé au développement du domaine
de la santé environnementale. Ainsi, en juin 2009, un second PNSE Plan National Santé
Environnement a été finalisé en vue de décliner les engagements de ce Grenelle.

Quels outils pour la prévention des malformations?

La France est 'un pays du monde ou le dépistage et le diagnostic prénatal sont les plus
développés. Le diagnostic prénatal fait partie de la surveillance standard des grossesses. En
France, 3 femmes sur 4 ont recours au dépistage du risque de trisomie 21 par les marqueurs
sérigues, en moyenne 4,3 échographies sont réalisées pour chaque grossesse et le taux
d’amniocentese est de 11% de I'ensemble des grossesses. Mais pour pouvoir mettre en place ces
mesures de prévention, les évaluer et étre capable de détecter au plus tot une augmentation de la
fréquence d'une ou de plusieurs malformations, alerter les autorités sanitaires et effectuer une
recherche étiologique sur les cas, I'outil le plus adapté reste le « registre ».

Qu’est-ce qu'un registre de malformations ?

L’arrété du 9 Octobre 2006 relatif au Comité national des registres définit un registre comme un
« recueil continu et exhaustif de données nominatives intéressant un ou plusieurs événements de
santé dans une population géographiguement définie, a des fins de recherche et de santé
publique, par une équipe ayant les compétences appropriées ».

Plus précisément, un registre de malformations permet d’étudier leur distribution, leur répartition
temporo-spatiale et les facteurs qui contrblent leur fréquence. L'analyse de ces variables permet
de poser des hypotheses dans le cadre d’études étiologiques mais également d’orienter les actions
de santé publique en faveur de la prévention des malformations. Il s’agit donc d’'un outil de
production de connaissances et d’aide a la décision.



Quels principes sous-tendent la mise en place d'un registre
des malformations en Rhone Alpes?

La question de I'environnement, des comportements (alimentaires, toxiques) et de leur
impact sur la procréation se trouve au cceur des préoccupations des citoyens. Pour autant, la
modification des comportements individuels et collectifs en matiere d’exposition
environnementale, sont influencés par la diffusion d’'une information accessible et de qualité.
Pour étre de qualité, les sources d’informations doivent étre multiples et la quantité de données
se doit d’étre importante, cela signifie que la surveillance doit couvrir plusieurs départements.

Ainsi, dans la région Rhéne Alpes, la surveillance épidémiologique des malformations congénitales
répond a un besoin d'information exprimé par:

« Les professionnels de santé, pour améliorer la prévention et le dépistage.

 Les populations sensibilisées au risque environnemental, désireuses d'adopter les
comportements les plus favorables a leur santé et a celle de leurs futurs enfants

« Les pouvoirs publics, qui ont besoin d’'un outil d’aide a la décision et de mesure d’'impact des
actions de santé publique, pour suivre dans le temps I'efficacité des mesures proposées.

Les principes qui sous-tendent la mise en place d'un registre de malformations :

La responsabilité et 'autonomie individuelle devraient guider tous les aspects du processus
décisionnel en matiére de grossesse

« Tous les individus doivent avoir la possibilité d’acquérir les connaissances fiables et les
comportements nécessaires pour faire des choix éclairés en matiere de santé de la
reproduction

« Chaque fois qu'un risque malformatif avéré est identifi€, sa non prise en compte dans
I'établissement d’'une politique préventive n’est pas éthiquement acceptable.

* Il est indispensable que les responsables des travaux d'évaluation des risques de
malformations ou de l'impact des actions de santé soient indépendants de toute influence,
en particulier financiere



Le Registre Remera

Aspects administratifs et financiers

Structure de santé publique orientée sur la siawmeid, la recherche et la prévention des malfoonati
congénitales, le Registre des Malformations en B#pes REMERA a été crée le ler janvier 2007 sulte
de la fermeture, fin 2006, de I'Institut Européess dsénomutations, dirigé par le docteur ElisabaihelR
Gnansia.

Le registre Remera abrite dans ses archives plu8%0 dossiers d'enfants et foetus porteurs de
malformations enregistrés depuis 1973.

Statuts

L'association Remera est régie par la loi de 1@llg, est présidée par Monsieur le Professeur Jeamcéis
Lacronique, Madame le docteur Elisabeth Robert Gagorésidant quant a elle, son Conseil Sciengfiqua
composition du Conseil d’Administration de Remestla suivante :

- Président : M. le Pr Jean Francois Lacronique,eBe&fur de Santé Publique

- Secrétaire : M. Denis Poizat, Maitre de conférehtieR, Université Lyon 2

- Trésorier : M. Claude Gaudry, retraité

- Bureau : M. Jean Claude Laborier (informaticierrelgistre IEG, retraité), Mme le Dr Christine Cans
(épidémiologiste, CHU Grenoble, secrétaire géné&tal®heop), M. le Dr Philippe Roth, (obstétricien
CHU Lyon puis Paris), Mme le Dr Elisabeth Rober@sia (généticienne).

Il est a noter que toutes les questions juridiquaatives aux contrats de travail, a la protecties données,
aux conventions de subventions) ont été, depuig,2@8itées a titre entierement gracieux, par wcatvdu
cabinet Lavoix, Paris.

Composition de I'équipe :
L’équipe du registre est ainsi composée :

- Directrice générale (1 ETP) : Emmanuelle Amar

- Secrétaire (0,5 ETP) : Catherine Cuoq

- Assistante de recherche (0,5 ETP) : Ludivine des8gs

- Ingénieur informatique (0,55 ETP) : Ny Haingo Arairarisoa

- Enquétrice Isére (0,4 ETP) : Gwenaelle Brun

- Enquétrice Savoie : (0,2 ETP) : Severine Corne@@RhSage Femme
- Enquétrice Rhoéne (0,5 ETP) : Catherine Cuoq



- Enquétrice Loire : (0,4 ETP) pas de financement 2od 1

Financement

Le financement de Remera est assuré, par le @agibventions de fonctionnement, issues de I'litstie
Veille Sanitaire (InVS), du Conseil Régional Rh@dpes, de I'Institut National de la Santé et d&kkcherche
Médicale (Inserm), de I'Agence Francaise de SéeBinitaire des Produits de Santé (Afssaps), pour u
budget annuel de 215 000 euros (2010). Ce budgkit itous les salaires du personnel, les chargealss,

les loyers, achats, déplacements, téléphone etteanaimce informatique, frais de gestion, etc. Léstegyne
dispose d'aucune aide financiére ou en nature @gasnise a disposition de personnel, pas de mise a
disposition de moyens, tels que 'accés a des lg®Bnentaires).

La gestion comptable est assurée par un experttabiapagrée, commissaire aux comptes, M. Alain Roux
cabinet RSM CCI Conseils, 2 bis rue Téte d’Or, @&Dgon.

A compter du ¥ janvier 2011, suite a une demande formulée pastitut de Veille Sanitaire exigeant un
adossement du registre a une structure publiqaetespices civils de Lyon HCL) ont repris I'act&itu
registre pour ce qui est de la gestion de son peedoC’est ainsi que tous les contrats de trg@iill) ont été
transférés aux HCL aux mémes conditions. Un conteapu toutefois étre transféré du fait du refussdlarié
de voir opérer ce transfert vers une structureiguél

Agréments

Comité National des Registres

Le registre de REMERA répond aux attentes des pmupaiblics qui, dés le ler février 1986, ont cpéaé
arrété, le Comité National des Registres (CNR) aé mettre en place une véritable politique dans |
domaine de la surveillance des cancers, des caittlieg ischémiques et des malformations congésitéle
comité est placé sous la double tutelle des Midstthargés de la Santé (Institut de Veille Saritat de la
Recherche (Institut National de la Santé et dedahBrche Médicale). Dans cette mesure, les actidée
REMERA s’inscrivent dans une mission de servicdipub

Par un courrier en date du 16/12/2008, le ComitiioNal des Registres (CNR) a rendu un avis favergblur
la qualification du registre. Le registre REMERA amsi qualifié pour une période de trois anst dailer
janvier 2009 au 31 décembre 2011, le renouvellemena qualification devant étre sollicité & padér début
mai 2011.

Conformément aux recommandations du CNR, le taeisurveillé par le registre REMERA a été restrain

4 départements : le Rhone, la Loire, I'lsére, ladga Cela correspond & 57 500 naissances ann(édeses
naissances en France), dénominateur jugé suffipant la validité des données. Les données des
départements autrefois surveillés par le registis, que la Drome et I’Ain, ne sont plus collectélepuis
2007 faute de financement.

Commission Nationale Informatique et Libertés

Suite a l'avis favorable accordé au registre paCdenité Consultatif sur le Traitement de I'Inforioat en
matiere de Recherche dans les domaines de la @&DTdRS) en date du 17 septembre 2009, le registst
vu notifier par la Commission Nationale Informatquet Libertés (CNIL) le renouvellement de son
autorisation de mise en ceuvre du traitement infogma des données médicales.

Conseil Scientifique

Le 3 novembre 2008 a eu lieu la premiere réuniorcahseil scientifique sous la présidence du docteur
Elisabeth Robert Gnansia. Les objectifs du corssaiintifique de Remera sont les suivants :

M Anticiper les besoins de recherche et initier degeps nouveaux

M Garantir une évaluation rigoureuse, neutre et iadéante des projets
Le conseil scientifique est composé des persogsadiivantes, choisies pour leurs compétencearantérét
pour la surveillance et la recherche relativesraaKormations congénitales :

- M. le Dr Patrice Bouvagnet, cardiologue génétictéospices Civils de Lyon (HCL)



Mme le Dr Raymonde Bouvier, anatomopathologistegge] HCL

Mme le Dr Christine Cans, médecin épidémiologi€idl) et RHEOP, Grenoble

M. le Pr Olivier Claris, chef du service de néorage, HFME, HCL

M. le Pr Pierre Cochat, Chef du service de népltiapée, HCL

Mme le Dr Daniele Combourieu, spécialisée en édpge faetale, Lyon

M. le Pr René Ecochard, Responsable de I'Unité idstétistique du Département d'Information
Médicale des HCL, membre INSERM et CNRS

M. le Pr Pascal Gaucherand, Chef du service mééeFME, HCL

M. le Dr Aram Gazarian, Chirurgien orthopédistanigue du Parc, Lyon

Nicolas Lechopier, docteur en Philosophie,MaitreCdaférences Université Lyon 1 (Ethique dans la
recherche)

Mme le Dr Fabienne Prieur, généticienne, CHU Stritte

M. Le Dr Damien Sanlaville, généticien, HFME, HCL

Mme le Pr Sabine Sarnacki, chirurgienne infantilereologue, AP HP Paris

M. le Dr Thierry Vial, spécialiste de pharmacovégite, HCL

Maurice Vercherat, généticien pédiatre, CH Chambéry

Les objectifs du registre Remera

lls couvrent a la fois le domaine de la santé jpuigliet celui de la recherche :

1.
4]
4]

EDNMF

Santé publique:
Décrire l'incidence des malformations et les facdequi contrélent leur fréquence ;

Détecter le plus précocement possible I'apparitibmne nouvelle malformation, d’'un nouveau
syndrome polymalformatif ;

Etudier les variations temporo-spatiales des aesdancidence afin de :

= Constituer un outil d’alerte en cas d’augmentatienfréquence d’une malformation
spécifique

= Guider la recherche étiologique

Produire des données valides qui serviront auxepsidnnels de santé, aux futurs parents et aux
autorités sanitaires ;

Mesurer l'impact des actions de santé, notammest detions de prévention primaire (ex:
supplémentation en acide folique) et secondairgigtige prénatal) ;

Former et informer les futurs professionnels eplegiciens a I'épidémiologie des malformations ;
Recherche:
Mettre en évidence des facteurs de risque de madtwon ;

Etudier leurs interactions avec des susceptibitltésdre génétique.

Ces objectifs peuvent étre déclinés sur 4 axes

Surveillance et alerte» Analyse des facteurs de risqu& Production de connaissam®e
Evaluation/formation/conseil

S'agissant de recherche appliquée au domaine ddsrmations congénitales, chacun de ces axes a une
finalité « utile » dans la mesure ou chaque axstttoe a lui seul, un outil d’aide a la décisiom. fBatiére de
santé publique en effet, les décisions se doivéttedfondées sur des données objectives, scigunifnent
valides, telles que celles fournies par le regisBes décisions peuvent concerner par exemplasia em
ceuvre de moyens d’investigations en cas de sigealede cas groupés dans le temps et I'espaceskaeni
place d’actions de santé publique visant a agirusufacteur de risque, nouvellement identifié om,ndes
modifications réglementaires pour des installatipagentiellement toxiques pour la reproduction agoge
I'évaluation de I'impact de la nouvelle carte sainé des maternités.



Les 4 axes d’action du registre de malformations

Les criteres de recensement :

QUOI ?

Qui? ou-

Toutes les malformations :
- visibles a I'examen clinique
- viscérales

Tous les syndromes
polymalformatifs, identifiés ou
non, y compris ceux liés a des
aberrations chromosomiques

Le diagnostic peut avoir été
porté en période prénatale ou
au cours de la premiére année
de vie

L'accouchement ou I'lMG doit
avoir eu lieu dans I'un des 4
départements suivants :

- Le Rhéne
- L'lsére
- La Loire

- La Savoie




Activités 2010

Comme annoncé en 2009, le registre Remera a c@mi2010, de fortes tensions financiéres, qui ont
contraint sa directrice a consacrer la majeurdedd ses activités a la recherche de solutioresnpés pour
éviter sa fermeture. Elles ont également contré@nipersonnel a limiter le recueil dés lors gu'aucun
financement ne permettait d’assurer les salairéssedéplacements pendant des mois. Un audit chiepth
financier, diligenté par lInstitut de Veille Saaite et réalisé par la Direction Générale des Resn
Publiques, a confirmé la gestion rigoureuse des@iamtion Remera et sa stricte conformité aux s2gle
comptables et financieres applicables. Il a soéligs difficultés causées par I'absence de fonddiement,
par un financement public insuffisant et enfin, peg retards dans les versements de subventiorun&uc
recommandation n'ayant été suivie a la suite deagdit en 2010, faute de pouvoir payer le loyes@n de
I'Université Laennec, le registre a recu un comneaneint a quitter les lieux et a dQ, en toute h&eemger
ainsi que les 58 000 dossiers médicaux d’archiued gbritait. Grace a l'accueil d’Aides Alcool, en
structure associative lyonnaise qui a mis a disippssans percevoir de loyer en décembre, uneepdetises
locaux, le registre a pu emménager dans des noxzeaeaux d’'une surface totale de 40mz2.

C’est ainsi que le registre a mené a bien sa missior une base volontaire qu'il convient de nater

by

En mars 2010, Madame Weber, directrice de l'Instde Veille Sanitaire, s'était engagée a revoir la
convention 2010 qui liait 'InVS & Remera afin glee registre puisse poursuivre ses activités en 2010
Malheureusement, cet engagement n'a pas été teha éllu se résoudre a abandonner la surveilahe
département de la Loire, faute de moyens finan¢iersot de la surveillance épidémiologique dedae est
évalué a 15 500 euros).

Etat d’avancement du recueil et validation des cas fournissant le descriptif des sources
utilisées

Les données 2009 relatives aux naissances, aux N¥#KBJ et décés périnataux sont quasiment toutes
recensées, a I'exception du département de la lopiren’a pu étre entierement couvert en 2009, falgte
financement. Au total, 149 sources d’'informatiossryices hospitaliers publics et privés) partictpgra
transmission des données.

Pour 2009, 1466 cas de malformations ont d’'oreslégh été enregistrés, dont 1443 validés. 80 cas du
département de la Loire n’ont pu étre investigleis, enregistrement n’a donc pas encore pu étrééval

Chaque cas validé dispose :

D’une vérification des sources (exhaustivité desces)

D’une confirmation du diagnostic (ex : résultataduyotype, rapport de foeto-pathologie)
D’une classification du type de malformation (Uregivultiple, chromosomique, syndrome)
D’une recherche de doublon négative

D’une vérification du codage

NENAN

Moyens mis en oceuvre pour assurer I'exhaustivité du recueil et procédures de contrble de
qualité

Exhaustivité des procédures de recueilll appartient a chacune des enquétrices d'astrases sources de
données (ex : notification du changement de rét@emegistre/service) et de s’assurer de leur @sthaté.

Plusieurs réunions de concertation ont été orgasiagec le RHEOP (Registre des Handicaps et Olisieva
Perinatal de I'lsére et des deux Savoie) afin déualiser les moyens, d'éviter la redondance ddgesgisde
s’assurer qu'aucune source n’était omise et d’dpémies échanges inter-registres.

Exhaustivité du recueil: La seule méthode d'évaluation de I'exhaustidtén systéme de surveillance
épidémiologique repose sur l'utilisation d’une teicfue dite de « capture-recapture ». Son princgrsiste a
croiser et a comparer plusieurs sources en vudirdessle nombre de cas non répertoriés dans la, base
d’estimer le nombre total de cas et enfin d’évallexhaustivité de la source. En 2010, cette mé&hod pas

pu étre mise en pratique, toutes les activitésntimies du registre ayant été limitées par I'alcsede
trésorerie. Cela étant, le nombre de sources dardéon par cas constitue un bon indicateur d'eghgité



du recueil (plus on multiplie les sources, plugsque de manquer un cas diminue). Le nombre deasypar
cas est ainsi supérieur a 2,5 pour 'ensemble ds:és en 2009 (sachant que certains cas, tedlendds
foetales in utero avec refus d’autopsie, ne peuedener de plus d’'une source).

En 2010 le rapprochement du registre avec le semic Pharmacovigilance du CHU de Lyon (Dr Thierry
Vial) a été poursuivi et renforcé. Il a été convepue systématiquement seraient échangés les informa
concernant les malformations exposées a un méditacentenues soit dans la base du service de
pharmacovigilance, soit dans la base Remera. @iast que Remera a recu 28 cas exposés : 9 etignt
recenseés, 4 ne correspondaient pas aux critemedudion du registre (malformations dites mineutegype
ressaut de hanche ou hernie inguinale) et 15 esnéinconnus. Ces 15 cas font I'objet d’invedtaes (sur

le domicile maternel et la maternité de naissanoggmment). A noter que sur ces 15 cas inconnéagiént

nés en 2009 (hors départements surveillés ?).

Procédures de contrdle qualité :

= Contrdles systématiques et automatiques de colerieterne des dossiers par un croisement des
variables permettant d’identifier des valeurs a®@s ou non concordantes. : ex la date de
conception doit étre postérieure a la date desétesrégles ; si le cas, né hors départementiiarve
est déclaré par un service de chirurgie pédiatrisugrce Remera, la commune de résidence des
parents doit étre située sur le territoire géogmmhsurveillé par Remera ; Si un traitement gpéie
par la mére, la pathologie doit figurer, etc.

= Croisement des données récoltées avec les ficlersertains PMSI (fournissent liste nominative
avec codes en Q de la CIM 10)

= Pour les cas nés vivants, un croisement des dom@&agécoltées avec les données de la PMI de
I'lsére permet de s’assurer que tous les cas amt été enregistrés. Mais ce croisement n’est pas
possible avec les autres PMI qui ne sont pas falesa la transmission de données nominatives

= Applicatifs de mise a jour des référentiels (ICDAT,C, Etablissements, etc.) : un menu déroulant

permet de choisir le code (ex : saisie d’'un médaranpar DCI ou spécialit® proposition de code)

et de limiter les erreurs de saisie

Gestion des habilitations

Intégration d’éléments multimédia dans les dosggsans...) permettant d’associer une imagerie aux

cas et des éléments diagnostics (courriers) paurder la qualité de I'enregistrement et du codage

notamment.

= Une attention est notamment portée sur la rechatebaloublons. Les foetus ne portant pas de nom,
c’est celui de leur mére qui leur est donné. Rilsspeuvent prendre le nom de leur pére, ainsi, le
risque de doublon est particulierement élevé pesarregistres de malformations congénitales. Ce
point est repris au paragraphe suivant.
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Enfin, des sondages aléatoires sont effectuéslddase afin de vérifier les dossiers : qualitéatuplissage,
du codage, des sources consultées. En cas de damar@uante ou incohérente, I'enquétrice regoit un
message lui indiquant que des vérifications sooessaires.

Procédures de sécurisation des données : Evolution du systéme informatique sur l'année
2010

Aprés un avis favorable du Comité consultatif sutrhitement de l'information en matiere de recherdans
le domaine de la santé (CCTIRS) rendu le 17 sep®2®09, le registre Remera a recu, le 19 octobt@ e
la Commission Nationale de I'Informatique et debdriés (CNIL) sa nouvelle notification d’autorigeti
(voir annexe), la précédente étant rendue cadugqudep modifications réalisées depuis la créatienad
nouvelle base informatique.

Le systeme informatique a connu un remaniementfiigtif en termes d'organisation et d'exploitatien
2010 :

— Linfrastructure était pour une large part dépetelashe prestations externes, dont la contrainte
administrative et les limites techniques ont étéefoent ressenties ;

— De plus, la dégradation substantielle de la qual@é accés nomades pour les enquéteurs a été
observée et a nécessité la mise en place rapide silution (temporaire) ;

- Enfin la prévision, en fin d'année, de la migratigéographique du Registre a impliqué une



anticipation a la fois importante pour une conti@wpérationnelle minimale et non évidente par la
multiplicité de variables difficiles & estimer (&tkes locaux, des liaisons et des serveurs).

En termes d'infrastructure, une stratégie a long terme a été adoptée avexdsssuivants :

=

=

=

Internalisation des serveurs web et de bases deeden(SGBD), des applications et de leur gestion
(administration, développement, maintenance) ;

Périmétre de sécurité renforcé par une doubletisplau réseau local : pare-feux externe et interne
indépendants, zone démilitarisée (DMZ), réseau fhfecal non public, a authentification forte et
échanges filtrés et restreints ;

Confidentialité des dossiers maintenue par le mifent systématique des données a différents
niveaux de granularité : champs de table, archdegsase, supports de stockage ;

Sauvegarde périodique assurée par un dispositifrnat de type stockage en réseau (NAS).
Découplage des services web sur un serveur dégiscnexhébergement chez 1&1).

En termes d'exploitation, une stratégie transitoire a été mise en ceuvriesgrincipes suivants :

=

Déploiement de machines virtuelles locales nomadlasg part pour assurer la continuité d'activité
indépendamment de la disponibilité d'un accésmistbautre part pour compenser la qualité dégradée
des acces distants par VPN sur un réseau mobile 3G

Gestion adaptative de la synchronisation des bdeedonnées locales périphériques et distantes
centrales, dans le sens ou la diversité des sodecescueil de données, a la fois sur le plan teehpo
et sur le plan spatial, a nécessité des opératjpdafiques et récurrentes.

Quant a l'application SIDP (saisie des informatidasdossier patient) au coeur du systeme d'infoomati
Registre, des procédures de gestion des doublonété@élaborées et évaluées:

=

=
=

Détection des doublons potentiels en aval, soit #fas processus réguliers de consolidation des base
de données ;

Traitement générique ou spécifique des doublonsgawgelon les configurations ;

Prévention des doublons par la proposition de datslien amont, soit lors de la saisie de nouveau
dossier.

Principaux champs utilisés pour la recherche de ddaons:

NRERREX

nom du patient,

prénom du patient,

maternité et/ou département de naissance,
date de naissance,

sexe,

nom du parent.

Critéres principaux, isolés ou combinés :

Inclusion ou similarité de noms de patient.

Inclusion ou similarité de nom de patient et de rmparent (test bidirectionnel).
Inclusion ou similarité de noms de parent, en paligr de noms de mere.
Identité du département ou de la maternité de aiaiss

Inclusion des dates de naissance dans un inted&40 ou 280 jours.

Inclusion ou similarité de prénoms de patient.

Identité des sexes.

Proximité des longueurs de nom ou prénom.

NG~ WNE

= Précisions sur la portée des opérateurs de corsparai

* Inclusion : analyse par préfixe, suffixe, par iefix
* Similarité : analyse scripturale, analyse sonore.



Alertes locales survenues au cours de I'année

Fin 2010, le registre a été sollicité par deux foissujet de clusters potentiels qu’il n’a malhesegent pas
été possible d’investiguer aussi rapidement quiibé été nécessaire de la faire.

Le premier cluster a été signalé par une chirurggelgonnaise qui a été alertée par la naissan8egoars
d’intervalle, dans la méme maternité (Lyon Sud),2dpetites filles, sans lien de parenté, porteubese
aplasie complete de la peau du membre inférieuchgaaplasia cutis). Cette malformation, d'uneetell
ampleur surtout, étant rarissime, le chirurgien aedait si le registre pouvait investiguer ces caa a
recherche d'une cause commune (disruption vaseulaive & un médicament? un toxique de
I'environnement ? une drogue —cocaine- ?).

Dans le méme temps, quatre cas d’agénésie uniatgda main étaient signalés par la CIRE Rhormpeg)|
concernant quatre enfants nés en 2010, dont lessmésideraient dans le département de I'Ain, dgges
kilometres de distance les unes des autres, sanddi parenté entre elles.

Ces 2 clusters ont été aussitdt rapportés a laderée du conseil scientifique de Remera et ontdigutés
avec des membres d’'ICBDSR. Méme si les alerteepbsur deux types de malformations différentes, le
phénomene physiopathogénique (disruption vascllauscite des interrogations. Il a été décidé diétey

sur ces cas, des autorisations ont été solliciptgs obtenues et I'enquéte est en cours au moyen d’
guestionnaire portant sur les comportements, lgsostions meédicamenteuses, environnementales, la
profession, etc.

Requétes particuliere

- Demande des chirurgiens orthopédistes et obstftsdiyonnais de mise a disposition de données sur
les agénésies transverses des membres infériesupérieurs dans le cadre d’'un PHRC.

- Demande de données sur les atrésies de I'cesophagdalcadre de I'évaluation de I'exhaustivité
d’'un registre Lillois.

- Demande de I'iIndiana University School of Medecpwur une collaboration & une étude sur les
anomalies du cordon dans les sirénomélies (envphdtographies).

- Extraction et étude des cas d’enfants d& &t £™ génération Distilbéne dans le cadre des réunions
de groupe d’expert Afssaps

- Dans le cadre d'une expertise médico-légale, fowmmide données sur le dépistage anténatal des
malformations cardiaques (globales, Fallot et TGV)

- Demandes d’informations, de données ou d'appui od&tlogique :

o0 appui méthodologique : mémoires sage-femmes : Ti2sére et Facteurs déterminants de la
prescription d’acide folique en préconceptionnel.

o Demandes multiples d’informations sur la tératogédi éventuelle d'un médicament
(praticiens hospitaliers), sur le suivi particuliBune grossesse exposée aux émanations d’'un
incinérateur (échographistes).

Travaux de santé publique

La derniere réunion du Conseil Scientifique (C3¢splé par le Docteur Elisabeth Robert-Gnansiay kea
le 6 janvier 2010. En raison des difficultés fin@nes du registre, il n'a pas été question de Eepou
d’initier des projets nouveaux mais il a donné vis éavorable aux études collaboratives en cours :

Etudes collaboratives réalisées ou finalisées en1?0

Congenital anomalies in children with cerebral palg: a population-based record linkage study
Rankin J, Cans C, Garne E, Colver A, Dolk H, Amae€&al. Dev Med Child Neurol. 2009 Sep 8.

Frequency of holoprosencephaly in the International Clearinghouse Birth Defects Surveillance
Systems:Searching for population variations
Birth Defects Research Part A: Clinical and Moleculeratology. 2009




Volume 82 Issue 8, Pages 585 — 591

Maternal residence near municipal waste incineratos and the risk of urinary tract birth defects.

Cordier S, Lehébel A, Amar E, Anzivino-Viricel L,ddrs M, Monfort C, Chevrier C, Chiron M, Robert-
Gnansia E.

Occup Environ Med. 2010 Jul;67(7):493-9.

International trends of Down syndrome 1993-2004: Bihs in relation to maternal age and terminations
of pregnancies.

Cocchi G, Gualdi S, Bower C, Halliday J, JonssonvBrelid A, Mastroiacovo P, Amar E, Bakker MK,
Correa A, Doray B, Melve KK, Koshnood B, LandauNdytchinick OM, Pierini A, Ritvanen A, Ruddock V,
Scarano G, Sibbald B, Sipek A, Tenconi R, TuckeAlnerén G.

Birth Defects Res A Clin Mol Teratol. 2010 Jun;884G4-9.PMID: 20589916

How valid are the rates of Down syndrome internatioally? Findings from the International
Clearinghouse for Birth Defects Surveillance and Reearch.

Leoncini E, Botto LD, Cocchi G, Annerén G, BowerHKzalliday J, Amar E, Bakker MK, Bianca S, Canessa
Tapia MA, Castilla EE, Csdky-Szunyogh M, DastgirF8ldkamp ML, Gatt M, Hirahara F, Landau D, Lowry
RB, Marengo L, McDonnell R, Mathew TM, Morgan M, kéhinick OM, Pierini A, Poetzsch S, Ritvanen A,
Scarano G, Siffel C, Sipek A, Szabova E, Taglialite Vollset SE, Wertelecki W, Zhuchenko L,
Mastroiacovo P.

Am J Med Genet A. 2010 Jul;152A(7):1670-80.PMID528135

Variations in the prevalence of Down's syndrome iithe French population between 1978 and 2005.
Rousseau T, Amar E, Ferdynus C, Thauvin-Robin&dliyon JB, Sagot P.
J Gynecol Obstet Biol Reprod (Paris). 2010 Jun;3280-6. Epub 2010 Apr 28. French. PMID: 20430534

En cours (début fin 2010) :

Prevalence of oesophageal anomalies in 18 Birth [@efs Surveillance Programs worldwideprojet en
collaboration avec ICBDSR

Very rare defects project: projet en collaboration avec ICBDSR

Participation au réseau d’experts « santé-déchetscsée a Lyon fin 2009 :

Relecture et discussions autour d’'un rapport ssififfgpacts sanitaires du traitement des déchettepilar
I'Observatoire Régional de la Santé et le CentranlLiBérard.

Participation au projet Testepera (PHRC Centre antcancéreux Léon Bérard)
Le registre Remera, dans le cadre de I'unité «a@raagvironnement » apporte sa contribution a dedestde
cohorte mises en place en 2010, telle I'étude Pestevisant a étudier les facteurs environnemergauien

avec le cancer du testicule chez le jeune aduéterehistre est concerné dans la mesure ou sorgisings
dans sa base tous les cas de cryptorchidie, faaiewisque du cancer du testicule.

Formation initiale des professionnels de santé.

Epidémiologie des malformations congénitales. Sebdisation a lintérét de la notification des
expositions. Interventions de 2 a 3 heures chacune.

Les futurs professionnels de santé ont été formgsrsibilisés :



- A la part des expositions (médicaments, enviromerd) dans la genese des malformations congénitaes
vue d’ameéliorer la prévention notamment

- A l'intérét d’obtenir ces informations, tant polar clinigue que pour la surveillance (alerte)atdcherche
étiologique.

Aussi, en plus des présentations orales faitesirection des médecins du travail, des internes atgés
publique, des pédiatres dans le cadre d’EPU, uioeniation visant a sensibiliser les futurs profesaels
chargés de remplir les dossiers médicaux est agpatprés des publics suivants :

Ecole de Sages-femmes, Bourg en Bresse et Lyon
IFSI de Villefranche sur Sadbne, Roanne et Lyon
DCEM 4, faculté de médecine Lyon Nord.

Participation a la Conférence Régionale de Santé.
E.Amar, en sa qualité d’élue (vice présidente) Ol dollége, a participé aux réunions de travail, aleec
GRSP Rhoéne Alpes.

Partenariats

Depuis sa création en 2007, le registre Remerasa&emplace des partenariats et en a initié chaogouéeades
nouveaux afin d’échanger des données, de les satpde sensibiliser les professionnels a I'intéliétque et
épidémiologique des registres et enfin, pour migealles moyens afin de limiter ses coltses différents
partenaires du registre sont les suivants :

- Le service de Pharmacovigilance des Hospices Civie Lyon : échanges de données, réflexion autour
de la mise en place d’'une liaison informatique 66éa permettant le transfert de données (gairrdpg
et d'efficacité)

- Le réseau Aurore (Association des Utilisateurs du Réseau ObstdtREgional ) en Rhéne Alpes (Pr
Rudigoz, Président, Lyon).

- Le RHEOP (Registre du Handicap de I'Enfant et ObservatBednatal de I'lsere et des 2 Savoie) :

= Une mutualisation des moyens a été mise en pla@d@9 : le registre Remera rémunére une enquétrice
IDE chargée de collecter les données de I'lserer foemera et le Rheop. Elle transmet les données
spécifiqgues du Rheop qui a, par ailleurs, recrui sage-femme enquétrice pour la Savoie, qui tranks
données spécifique Remera au registre Remeraillears des échanges de données, des étudesraesjet

des projets communs sont en cours.

- L’International Clearinghouse for Birth Defects Survéllance and Research(ICBDSR). Au sein de ce
réseau regroupant 44 registres répartis sur lemntnents et dont le siége est a Rome, des dordetes
surveillance trimestrielle et annuelle sont misesemmun. Par ailleurs, des projets internationalus
ciblés sont menés :

- surveillance des médicaments au moyen du profdDRE (Maternal Drug Exposure)
- surveillance des polymalformations

- comparaisons d'impact des politiques de prévardians différents pays

- création a la demande de 'OMS d’un registre nigraes fentes faciales.

- Le résealkurocat, dont le siége est a Belfast. Le registre est merabsocié de ce réseau, participant a la
publication de résultats d'épidémiologie descriptiv



- Des relations de collaboration plus informelle ébé¢ établies depuis de nombreuses années avec le
registre national suédois et d'autres registre)i @BAmérique du sud en particulier, des nouveaux
contacts ont été pris pour présenter le registracRa.

Prévisionnel 2011 :

Le registre de malformations en Rhéne Alpes, pénitién, effectue une activité continue de colkede
données, d’enregistrement informatisé et d’anatyatstique. Cette activité se poursuivra en 2@ELméme,
se poursuivront les études initiées en 2010 (ariemgénitales et pesticides).

La formation initiale des IDE (Lyon, Roanne, Villahche sur Sadne), des sages-femmes (Lyon, Bourg en
Bresse) et des médecins (DCM4 et EPU) se poursainsaque I'encadrement et le suivi des mémoiess d
futurs professionnels de santé.

En plus de ces actions, il est prévu pour I'anr@el 2

La recherche de financement pour couvrir le dépeete de la Loire ;

La mise en place d’un site web qui, a terme, pdtuétee interactif : les praticiens, ainsi que les
usagers, pourront poser des questions relativemalfermations (fréquence, risque spécifique a une
exposition —-médicamenteuse, toxique, environnert@rag le cas échéant, étre orientés vers les
structures les plus adaptées. Une page sera dadigdnnées actualisées sur le risque malformatif
lié a 'environnement (questions les plus fréqueptesées par les usagers : peintures, solvants,
teintures cheveux, nettoyants ménagers, produjtoganitaires).

La mutualisation de certaines données d’expositiédicamenteuse des meres d’enfants porteurs de
malformations avec le service de pharmacovigilateseHospices Civils de Lyon.

La participation a des études multicentriques (@\&réle I'cesophage et projet « Very rare defects » -
malformations rares-, en partenariat avec I'Intéomal Clearinghouse for Birth Defects Surveillance
and Research, ICBDSR dont le siége est 8 Romejex aolloques internationaux (Eurocat, ICBDSR
et OMS).

L’harmonisation des données avec les 5 autrestregisancais dans le cadre de la création d’'une
base francaise commune qui permettra 1) d'augmenfrrissance statistique des études et 2) de
distinguer des caractéristiques spécifiques aurmégouvertes, en matiére d’exposition maternelle
notamment, pour affiner la prévention primaireraghorer le dépistage.

Le renforcement des partenariats locaux et régigmaatamment avec I'Espace Régional de Santé
Publigue (ERSP) en vue de mutualiser certains nwgeressources et de réfléchir a la mise en
ceuvre de projets communs (ex : cartographie deségsrd’exposition (pesticides) et des données
sanitaires (malformations, notamment).



Les Malformations en chiffres : données de prévalae 2008 et 2009

Rappel : données 2008

Les résultats suivants concernent 'ensemble des données issues de la base Remera pour 'année 2008.
Tous les dossiers ont été validés

Ensemble des départements surveillés :

Nombre de naissance dans les 4 départements (SDSEE) : 58279
Nombre de nouveau-nés déclarés malformés : 1450

Nombre d'IMG : 446

Nombre de MFIU : 574

Répartition du nombre total de naissances selge lhaternel et le département de naissance

TOTAL 38 42 69 73 Total
(Naissances+MFIU)
<20 280 207 438 92 1017
20-24 2054 1620 3499 733 7906
25-29 5053 3962 9288 1816 20119
30-34 4741 3059 9214 1575 18589
35-39 2267 1446 4749 823 9285
40-44 425 278 1009 146 1858
45+ 14 5 53 7 79
Total 14834 10577 28250 5192 58853

Tableau Total-1 Trisomie 21

Trisomie 21 Naissances MFIU IMG Total
Dont age materne

<20 1 0 0 1
20-24 0 0 2 2
25-29 4 0 20 24
30-34 7 0 29 36
35-39 9 1 45 55
40-44 6 1 33 40
45+ 0 0 2 2

Age inconnu 6 0 0 6
Total 33 2 131 166




Tableau Total-2 Malformations sélectionnées
Sans Anomalie Chromosomique

 Anencéphalie | 2] 1] 20| 23] 0| O 1| 1|
Tev | 15/ 0| 7] 22/  Of 0| 1| 1
(HLHS | 12/ 1] 10| 23] 1] 0| 1| 2|

Fentes palatines 19 4 23 1 1
seules

Atrésiedugréle | 13| 0| 2] 15/ 2| 0| 2| 4

Avec Anomalies Chromosomiques

Agénésie rénale 1 0 6 7 0 0 1 1
bilatérale

Hernie 12 1 2 15 0 0 1 1
diaphragmatique

Laparoschisis | 11/ 0| 0] 11/ O0f 0| 1| 1
T8 4 -/ -/ -] -/ 1/ 0| 48| 49

(Turner | -} - - - 2] 0| 11| 13|



Tableau Total- 3Répartition du nombre de malformés selon l'isseigbssesse

Etat vital Effectifs
IMG <22 SA 252
IMG 22 SA ou plus 194
MN <22 SA 0
MN> 22 SA ou plus 23
Vivant 981
Total 1450

Tableau Total-4 Répartition des 21 malformations ou types ddanalations selon 'issue de grossesse

MALFORMATIONS IMG IMG MFIU VIVANT TOTAL = Prévalence
<22 SA 222 SA 222 SA /10 000
Anencéphalie 20 1 1 2 24 4,1
Spina bifida 11 12 0 6 29 49
Transposition des Gros 2 6 0 15 23 3,9
Vaisseaux
Fallot 0 5 1 16 22 3,7
Hypoplasie du cceur gauche 3 8 1 13 25 4,2
Fentes labiales et labio- 11 11 1 37 60 10,2
palatines
Fentes palatines seules 3 2 0 19 24 4,1
Atrésie de I'cesophage 1 4 0 13 18 3,1
Atrésie du gréle 1 3 0 15 19 3,2
Atrésie anorectale 2 1 0 20 23 3,9
Agénésie rénale bilatérale 1 6 0 1 8 1,4
Réduction de membre 18 10 3 28 59 10,0
Hernie diaphragmatique 2 1 1 12 16 2,7
Omphalocele 13 3 0 5 21 3,6
Laparoschisis 1 0 0 11 12 2,0
Trisomie 13 19 5 0 0 24 4,1
Trisomie 18 36 12 0 1 49 8,3
Trisomie 21 93 38 2 33 166 28,2
Syndrome de Turner 11 0 0 2 13 2,2
Triploidie 5 0 0 0 5 0,8
Achondroplasie 0 2 0 2 4 0,7
TOTAL 253 130 10 251 644 109,4




Données 2009

Les résultats suivants concernent 'ensemble des données issues de la base Remera pour 'année 2009 : 1466
cas de malformations sont d'ores et déja enregistrés, dont 1443 validés. 80 cas du département de la Loire
n'ont pu étre investigués et n'ont donc pas été enregistrés.

Dénominateur 2009 Rnone, Isére, Savoie, Loire) Source Insee
Enfants nés vivants : 58368
Morts-nés : 701
Total : 59069




Département de I'lsére (38)

Nombre de naissance dans le département (sourdeENS 4741
Nombre de nouveau-nés déclarés malformés : 410

Nombre d'IMG : 120

Nombre de MFIU : 144

Tableau 38-1Trisomie 21

Fentes palatines 7 1
seules

Atrésiedugréle | 4] 0| O] 4/ 0l 0| 0| 0]
Agénésie rénale 1 1

bilatérale

Hernie 1 1 2

diaphragmatique

 Laparoschisis | 9] 0| 1] 10/ 0| 0| 0| 0]

Achondroplasie | | | | | 0/ 0] 1} 1]




Département de la Loire (42)

Nombre de naissance dans le département (sourdeENS 0418
Nombre de nouveau-nés déclarés malformés : 181

Nombre d'IMG : 85

Nombre de MFIU : 125

Tableau 42-1Trisomie 21

Total 1 0 17 18

Tableau 42-2Malformations sélectionnées
Sans Anomalie Chromosomique Avec Anomalies Chromosomiques

 Anencéphalie | 0] 0} 9/ 9/ 0| 0| 0| 0]
Ty | o/ 1| 1} 2| 0| Ol 0| O]
(HWS | 0 0 2/ 2/ 0| 0| 0| 0]

Fentes palatines 1 1
seules

 Atrésiedugréle | 0o/ 0/ 0 0 0| O0f 0| O

Agénésie rénale 1 1
bilatérale

Hernie 1 5
diaphragmatique

 Laparoschisis | 2/ 0/ 0] 2] 0| 0f 0| O
a8 | -/ -/ -/ -] 0| 0f 4] 4
(Tuner | -} - - -] 0| 0f 3] 3
 Achondroplasie | | | | | 0| 0/ 0| 0




Département du Rhéne (69)

Nombre de naissance dans le département (sourdeEN8102
Nombre de nouveau-nés déclarés malformés : 747

Nombre d'IMG : 264

Nombre de MFIU : 375

Tableau 69-1Trisomie 21

Total 13 1 76 90

Tableau 69-2Malformations sélectionnées
Sans Anomalie Chromosomique Avec Anomalies Chromosomiques

 Anencéphalie | 0| 0] 12| 12/ 0| 0| 0| 0]
Ty | 18 0| 5/ 23 0| Of 0| O
(HHS | 5] 1/ 6/ 12/ 0| 1| 1| 2]

Fentes palatines 13 5 18 1 1
seules

Atrésiedugréle | 10| 0| 0] 10 2| Of 2| 4]

Agénésie rénale 2 3 5 1 1
bilatérale
Hernie 7 2 1 10 2 2
diaphragmatique
 Laparoschisis | 7/ 0/ oOf 7/ 0l 0] 2/ 2
.8 -] - - -/ 0] 0] 28 28

(Tuner | -} - -/ -] 5/ 1/ 7| 13
Achondroplasie | 1/ 0} 2/ 3 0/ 0] 0| O




Département de la Savoie (73)

Nombre de naissance dans le département (sourdeENS107
Nombre de nouveau-nés déclarés malformés : 105

Nombre d’'IMG : 32

Nombre de MFIU : 57

Tableau 73-1Trisomie 21

Total 0 0 13 13

Tableau 73-2Malformations sélectionnées
Sans Anomalie Chromosomique Avec Anomalies Chromosomiques

 Anencéphalie | 0| 0| 1} 1} 0| 0| 0| 0]
v | 0o/ 0| 2/ 2/ 0 0| 0| 0]
(HHS | 0o 0| 1/ 1} 0| 0| 0| 0]

Fentes palatines 2 2
seules

 Atrésiedugréle | 0| 0| 0] 0} 0] 0| 0| 0]

Agénésie rénale

bilatérale

Hernie 1 1
diaphragmatique

 Laparoschisis | 0| 0 0| 0 0] 0| 0] 0]

Achondroplasie | o/ 0/ O/ 0| 0] Ol 0] 0]



Ensemble des départements surveillés :

Nombre de naissance dans le département (sour¢eENSH8368
Nombre de nouveau-nés déclarés malformés : 1443

Nombre d'IMG : 501

Nombre de MFIU : 701

Répartition du nombre total de naissances selge IFAaternel et le département de naissance

(Naisga?wz?sL+MFIU) & 42 8 & e
<20 261 193 426 100 980
20-24 2029 1509 3447 669 7654
25-29 5094 3923 9567 1745 20329
30-34 4755 3139 9297 1661 18852
35-39 2295 1472 4689 824 9280
40-44 426 299 998 153 1876
45+ 25 8 53 12 98
Total 14885 10543 28477 5164 59069

Tableau Total-1 Trisomie 21

Trisomie 21 Naissances MFIU IMG Total
Dont age materne
<20 0 0 0 0
20-24 0 4 4
25-29 3 1 13 17
30-34 5 0 35 40
35-39 4 0 50 54
40-44 2 0 34 36
45+ 0 0 4 4
Age inconnu 4 0 3 7
Total 18 1 143 162




Tableau Total-2 Malformations sélectionnées
Sans Anomalie Chromosomique

 Anencéphalie | 0] 0l 26| 26| 0| 0| 1] 1
Ty | 21} 1| 9] 3/ 0/ 0] 0| 0
(HHS | 7] 1/ 13| 21| 0} 1} 1] 2

Fentes palatines 22 28 1 1 2
seules

Atrésiedugréle | 14} 0| 0| 14} 2/ 0] 2| 4

Avec Anomalies Chromosomiques

Agénésie rénale 2 1 7 1 1
bilatérale
Hernie 12 2 18 2 2
diaphragmatique
Laparoschisis | 18 0| 1/ 19/ O 0] 2| 2
ti8._________ (-] - -/ -] 6/ 1| 39/ 39

(Tuner | - - -] -/ 6/ 1] 15| 22
Achondroplasie | 1/ 0} 3/ 4} 0| 0| 0| 0]

Tableau Total- 3Répartition du nombre de feetus ou enfants malferseéon I'issue de grossesse

Etat vital Effectifs
IMG <22 SA 305
IMG 22 SA ou plus 196
MN <22 SA 0
MN> 22 SA ou plus 30
Vivant 912
Total 1443

Tableau Total-4 Répartition des 21 malformations ou types deformalations selon l'issue de
grossesse



TOTAL
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Question d’éthique

« Renforcer la protection des enfants » : cette préconisation du Plan
national santé et environnement restera un veeu pieux faute de soutien
au registre des malformations congénitales en Rhone-Alpes.

Un scandale
de santé publique

Dans les archives informatisées de
Klingler, Remera figurent 54 ooo dossiers d'enfants
pournalista porteurs de malformations congénitales,
AlaRecherchs.  ooiomeusement répertoriés depuis plus de

trente ans. Chague année, de nouveaux
dossiers viennent s’y ajouter. Car Remera, association loi
1901, assure la surveillance epidémiologique des malfor-
mations congénitales dans les départements du Rhéne,
de la Loire, de I'Isére et de la Savoie. 57500 enfants nais-
sent chaque année sur ce territoire, ce qui
fait de Remera le plus important des qua-
tre registres de malformations congénita-
les de France métropelitaine. Mais va-t-il
survivre ? Rien n'est moins sir, car les sub-
ventions publiques nécessaires i son fonc-
tionnement arrivent chaque année trop
tard. Depuis deux ans, pour cette raison, ce
registre est réguliérernent au bord du dépat
de bilan, De fait, il ne doit sa survie qu'al'en-
gagement de l'équipe quil'anime et dont les
sept membres (deux a plein-temps, cing a temps partiel)
ont a plusieurs reprises fait une croix sur leur rémundéra-
tion! Un scandale, concernant une structure qui assure
une mission de service public.

Car rappelons-le, si Remera existe, c'est pour éviter un
drame tel que celui de la thalidernide : il aura fallu six lon-
gues années, et la naissance de plusieurs milliers d'en-
fants porteurs de malformations sévéres, avant que ce
médicament cormmercialisé en 1955 soit retiré du marche.
Pourquoi ce délai ? Parce qu'a 'époque, il n'existe aucun
systéme de surveillance des malformations congénita-
les, permettant de recouper les données. La lecon est suf-
fisarmment sévére pour qu'au cours des années 1970 de
nombreux pays industrialisés décident de mettre en place
des registres En France, le prédécesseur de Remera voit le
jour en 1578, sous le nom de « registre Centre-Est des mal-
formations congénitales ». [l est, pendant vingt-huit ans,
financé par la société d'assurances Groupama.

Cécile

Pour en savoir plus

Présentation du registre
Remera: hitp:/ftinyurd
com/presentation-registre

Un numéro thématique du
bulletin épid émiclogique
de FINVS, consacré aux
registres de malformations
Hales : www.invs
Jsante friBER/ 200828
_2%/index.htm

Mais en juin 2006, Groupama se retire. Et ni 1'Insti-
tut de veille sanitaire nil'Inserm, tout en affirmant leur
soutien, ne souhaitent reprendre la gestion du registre.
En janwvier 2007, c'est in fine une structure associative
qui voit le jour, subventionnée par le biais de conven-
tions annuelles, sans aucun fond de trésorerie. La oi les
enjeux de santé publique laissaient espérer une strue-
ture pérenne, avec un personnel statutaire, et bénéficiant
d'un financement pluriannuel ! Qui plus est, d'obscurs
«impératifs » bureaucratiques font que les
subventions sont versées, au mieux, alafin
du premier semestre de 'année en cours,
et a hauteur de seulement 0% du total.
Le reliquat n'est souvent versé qu'au prin-
temps de I'année suivante.

Diéficit chronique. Dés lors, rien d'éton-
nant & ce que Remera se retrouve dans le
rouge tous les six mois, en dépit d"une ges-
tion rigoureuse confirmée par unrécent rap-
portd’audit deladirection générale des finances publiques.
La situation est d'autant plus ubuesque que les montants
engagés sont loin d'étre faraminewx : 75 coo euros prove-
nant de I'Institut de veille sanitaire, 70 000 versés par le
conseil régional Rhéne-Alpes, 34700 par I'Inserm, 17500
par le conseil général de 1'lsére, 20 0o par I'Afssaps et
11000 par l'entreprise Galderma. Pas de quoi metire en
péril les budgets de ces organismes|

A quel point les pouvoirs publics — I'Institut de veille
sanitaire en téte — vont-ils laisser la situation pourrir?
Ofaut le rappeler :aujourd’hui, les malformations congé-
nitales concernent en France environ 3% des enfants
née vivants, et 20% des mort-nés. Elles sont devenues
la cause principale de mortalité infantile dans les pays
industrialisés. Et les registres tels que Remera sont l'un
des rares gutils permettant de lancer l'alerte face 4 d'éven-
tuels agents tératogénes de l'environnement, de quelque
nature gu'ils seient. m




