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Certaines cardiopathies congeénitales peuvent

se compliquer d’hypertension artérielle pulmonaire (HTAP).
LHTAP est une maladie qui perturbe la circulation du sang
a lintérieur des poumons.

Le syndrome d’Eisenmenger en est la forme la plus évoluée.

D'importants progres concernant la prise

en charge de 'HTAP ont été réalisés ces CETTE

10 dernieres années.

Il est important que vous preniez connais- BROCHURE

sance de ces avancées pour un dialogue A POUR

avec votre médecin, prenant en compte .

les spécificités de vatre situation médicale. OBJECTIFS :
Au-dela du strict aspect médical concer- » De vous informer sur les
nant la prise en charge de votre maladie, cardiopathies congénitales,
les associations de patients souffrant I'HTAP et le syndrome
d'HTAP (www.htapfrance.com) ou de car- d’Eisenmenger.

diopathie congénitale (www.ancc.asso.fr)

peuvent &tre un relais de soutien, » De vous informer sur les
d'information et d’échanges. modalités actuelles de prise

en charge du syndrome

d’Eisenmenger, afin de faciliter

la discussion avec votre
www.htapfrance.com médecin référent en HTAP ou
en cardiopathies congénitales.

» De vous donner les moyens de
transmettre ces informations

(HTAP

France g
aux autres médecins impliqués
f dans votre prise en charge et
WIWIN.anee.a3s0.1r de faciliter leurs contacts avec
ﬂ I'équipe médicale référente
)/ sur I'HTAP ou les cardiopathies
m”‘,:o congénitales.

Nation
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LE CCEUR NORMAL ET
LA CIRCULATION SANGUINE

Le cceur normal comporte 4 caviteés :
deux oreillettes (ou atriums) qui regoivent
le sang et deux ventricules qui éjectent le
sang. Le ceeur droit (oreillette et ventri-
cule droits) assure la circulation du sang
destiné aux poumons (petite circulation).
Le ceeur gauche (oreillette et ventricule
gauches) assure la circulation du sang dans
I'ensemble du corps (grande circulation).

e Pour assurer la grande circulation, e

ventricule gauche doit développer une
forte pression pour que le sang puisse
gagner tout le corps.
C'est cette pression, communément
appelée “tension artérielle”, que le
médecin peut facilement mesurer en
gonflant un brassard placé autour du
bras du patient. La pression artérielle
systémique maximale (dite systolique)
normale pour un adulte est d’environ
130 mmHg.

e Au niveau de la petite circulation, la

proximité entre le cceur et les poumons
et la facilité avec laquelle le sang peut
circuler dans les poumons permet au
ventricule droit de travailler en ne
développant qu'une faible pression.
En revanche, il est moins facile de mesurer
la pression qui régne dans la petite cir-
culation (pression artérielle pulmonaire)
car les artéres sont profondes dans le
thorax. Ceci peut se faire par échographie
cardiague ou, de fagon plus fiable, par
cathétérisme cardiaque droit. La pres-
sion artérielle pulmonaire maximale
(systolique) pour un adulte est d’environ
25 mmHg.

En I'absence de maladie cardiaque, aucun
meélange de sang n'est possible entre le
cceur droit et le ceeur gauche.
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LES CARDIOPATHIES

CONGENITALES

Chaque année,

6500 a 8000 enfants
porteurs d’une malformation
cardiague congénitale
naissent en France.

Dans de nombreuses cardiopathies
congeénitales, il existe une communication
anormale au niveau de la cloison (le sep-
tum) qui sépare les cavités droites des
cavités gauches (entre les oreillettes
ou les ventricules). Dans les conditions
normales de pression, le sang passera
au travers de cette communication
anormale, en allant des cavités a haute
pression vers les cavités a basse pression
(toujours de la grande circulation ou
circulation systémique vers la petite
circulation ou circulation pulmanaire).

Légendes

AO = Aorte

AP = Artere pulmonaire
0G = Oreillette gauche
0D = Oreillette droite
VG = Ventricule gauche
VD = Ventricule droit

I Sang riche en oxygene
I Sang pauvre en oxygéne
I Sang mélé

Communication

oreillettes

On parle de shunt (passage) gauche-droite
(des cavités gauches vers les cavités
droites) ; la cardiopathie congénitale est
dite non cyanogene.

Le sang circulant reste bien oxygéné et
la peau du patient garde sa coloration
“rose” habituelle. Les cardiopathies non
cyanogenes les plus fréquentes sont la
communication inter-auriculaire (CIA ; la
communication se situe entre les 2
oreillettes), la communication interven-
triculaire (CIV ; la communication se situe
entre les 2 ventricules), le canal atrio-
ventriculaire (CAV ; la communication se
situe a la fois au niveau des oreillettes et
des ventricules), la persistance du canal
artériel (la communication anormale se
situe entre 'aorte et I'artére pulmonaire).

Communication inter-auriculaire
(CIR)

entre les




Communication
inter-ventriculaire (CIU)

Communication
entre
les ventricules

Canal artériel persistant

Canal atrio-
ventriculaire
(CAW)




EVOLUTION
VERS LHTAP

Dans le cas de certains
shunts gauche-droite,
un exces chronique
d’apport de sang orienté
vers les poumons peut
conduire a des lésions
des petits vaisseaux des
poumons.

e Ces |ésions sont heureusement le plus
souvent réversihles apres |a réparation
précoce de la malformation cardiaque,
qui normalise le débit de sang destiné
aux poumons.

¢ Au contraire, parfois spontanément, ou
du fait d'une intervention de réparation
de la malformation cardiaque trop tardive
ou impossible, 'apport excessif et pro-
longé de sang vers les poumons peut
conduire a des |ésions irréversihles
de ces petits vaisseaux, entrainant une
gélévation des résistances artérielles
pulmonaires. Le passage du sang dans
les poumons, normalement aisé, devient
alors difficile, la pression artérielle pulmo-
naire augmente : on parle alors d’HTAP.

LE SYNDROME
D’EISENMENGER

Le syndrome d’Eisenmenger
est I'évolution ultime d’un
shunt gauche-droite non
corrigé précocément.

A ce stade, les petites artéres pulmonaires
soumises a un exces de tension se sont
gépaissies et leur diametre s'est réduit de
facon irréversible. Avec la progression de
la maladie, lorsque la pression dans la
petite circulation devient plus élevée que
la pression dans |la grande circulation, le
sens du sang au travers du shunt
s'inverse : de gauche-droite, il devient
droite-gauche. Le patient devient cyanose et
I'on parle alors de syndrome d’Eisenmenger
dont les autres manifestations incluent :

e Un essoufflement a I'effort (dyspnée)
de sévérité croissante avec le temps,
une fatigue.




Développement du syndrome d’Eisenmenger

Shunt gauche-droite Shunt bidirectionnel Shunt droite-gauche

Progression de la maladie
Epaississement de la paroi des petites arteres pulmonaires entrainant
une augmentation progressive des résistances artérielles pulmonaires
et de la pression artérielle pulmonaire.

* Des complications touchant les autres Le syndrome d’Eisenmenger
organes : augmentation du nombre de est une pathologie d’évolution
globules rouges (pelyglobulie) pour com- lente (sur plusieurs décennies),
penser le mangue d'oxygénation du sang permettant une espérance
artériel, insuffisance rénale, calculs bi- de vie bien meilleure que
liaires, troubles osseux. dans le contexte des autres

¢ Une exposition a certaines complications : farmes dHTAP

saignements (par exemple, crachats de Cependant la qualité de vie est
sang (hémoptysie)) ou caillots (pouvant altérée et certaines de ses
par exemple favoriser la survenue d'un complications peuvent étre graves.

accident vasculaire cérébral), sensibilité
aux infections, palpitations (troubles du
rythme cardiaque), perte de connais-
sance brutale (syncope).



LA PRISE EN CHARGE DU
SYNDROME D’EISENMENGER

Nous vivons un moment clé dans la prise
en charge du syndrome d’Eisenmenger
avec |'apparition de nouveaux traite-
ments visant a contréler I'évolution de la
maladie. Ces progrés sont I'aboutisse-
ment d'un travail intense de chercheurs
issus d'organismes publics et privés, et
permettent aujourd’hui de remettre en
cause l'idée longtemps admise que “rien ne
peut étre fait” face a Pévolution naturelle
de cette maladie.

Maladie rare

Les HTAP dues aux cardiopathies congé-
nitales et le syndrome d’Eisenmenger
sont une forme particuliere d'HTAP,
maladie rare (c'est-a-dire touchant moins
d'une personne sur 2000) entrant dans
le cadre du Plan Maladies Rares mis en
place en France en 2004 (www.orpha.net).
Sa prise en charge doit étre réalisée
par des spécialistes de I'HTAP et des
cardiopathies congénitales, organisés
en réseau national hospitalier (HTAP
et Maladies Cardiagues Congénitales
Complexes M3C) couvrant le territoire
national.
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TRAITEMENT DE L'HTAP

ASSOQIEE AUX CARDIOPATHIES
CONGENITALES ET DU SYNDROME

D’EISENMENGER

La prise en charge de 'HTAP associée aux
cardiopathies congénitales et du syndrome
d’Eisenmenger repose sur des recom-
mandations éditées par des sociétés
savantes internationales et nationales.
Les possibilités thérapeutiques ont été
révolutionnées depuis une dizaine d'années
gréace au développement de médicaments
dédiés au traitement de I'HTAP.

La prise en charge thérapeutique
repose sur :

e Des mesures géenérales

e Des médicaments visant a éviter
les complications de la maladie
(traitements conventionnels)

e Des médicaments destinés
a diminuer les résistances
arterielles pulmonaires
(traitements spéecifiques)

e £n derniers recours, la trans-
plantation cardio-pulmonaire

Mesures générales

Vous pouvez dans la mesure du possible
et en suivant les conseils spécifiques de
votre médecin mener une vie normale.
Cependant, des circonstances particulieres
nécessitent une discussion approfondie
avec votre médecin spécialiste et des
précautions :

o Efforts physiques et pratigue du sport :
les efforts physiques sont a adapter a
votre situation médicale. Les efforts
violents, les efforts aprés les repas ou
dans des conditions extrémes de tem-
pérature sont a éviter. Certains sports
peuvent étre déconseillés.

¢ Séjours en altitude au-dela de 1500
metres : le mangue d'oxygene en altitude
peut aggraver une HTAP. Selon votre
condition médicale, un séjour en altitude
peut étre contre-indiqué.

¢ lloyages en avion : ceux-ci ne sont pas
contre-indiqués si la cabine est pressu-
risée (cas des avions de ligne). Dans le
cas d'un long voyage en avion, il convient
de faire le point avec votre médecin
référent, afin de discuter des précautions
d'usage (boire suffisamment au cours
du vol, mettre des bas de contention,
se déplacer fréguemment), de disposer
des documents concernant votre HTAP
et d'identifier les centres d’expertise
proches de votre destination.




e Chaleur : il convient d'éviter de s'expo-
ser a une chaleur excessive et de bien
s’hydrater. En effet, une déshydratation
peut aggraver les conséquences de la
polyglobulie.

e Intervention chirurgicale sous anesthésie :
I'anesthésie est tres délicate en cas
dHTAP. Il est essentiel que votre médecin
spécialiste de 'HTAP ou des cardiopathies
congénitales s'entretienne avec 'équipe
médico-chirurgicale concernée.

Prévention des infections

e | es vaccinations antigrippale et antip-
neumococcigue sont recommandées.

e | e syndrome d’Eisenmenger expose a un
risque accru d'infection qu'il convient de
prévenir par des antibiotiques systéma-
tiques lors de certains soins dentaires.

Grossesse et contraception

® Pour les femmes, la grossesse
constitue une situation a haut
risque tant pour la mere que
pour le feetus : elle est
formellement contre-indiquée.
Il est nécessaire dans tous
les cas de mettre en place
une meéthode de contraception
tres efficace et au moindre
doute d’effectuer un test
de grossesse. La concertation
entre I'équipe médicale référente
HTAP et votre gynécologue est
indispensable afin de proposer
une methode contraceptive
adaptee a votre situation
meédicale ainsi qu'a votre vie de
femme au sein de votre couple.

Médicaments visant a éviter
les complications de la maladie

e | e manque chronique en oxygéne dans
les artéres stimule la fabrication de
globules rouges (polyglobulie) afin de
tenter d'augmenter les capacités de
transport de I'oxygéne dans le sang.
Ceci est dans un premier temps salu-
taire mais peut avoir 2 grandes consé-
guences : augmentation de la viscosité
du sang (exposant au risque de caillots)
et consommation des réserves en fer
de I'organisme (indispensable pour la
fabrication de globules rouges).

- Votre médecin peut ainsi étre amené
a vous prescrire des fluidifiants san-
guins (anticoagulants ou antiagrégants
plaguettaires s'il n'existe pas de risque
hémorragique trop important) et par-
fois un apport complémentaire en fer.

- Llindication des saignées est maintenant
devenue plus rare et est a réserver aux
patients présentant des symptémes
séveres liés a une augmentation tres
importante du nombre de globules
rouges (mesuré lors d'une prise de
sang par le taux d’hémoglobine ou
d’hématocrite). Le volume de sang
prélevé doit étre soigneusement
compensé par d'autres fluides afin
d'éviter toute déshydratation.

A



e | es diurétiques peuvent parfois étre
utiles en cas d'cedemes (ou gonflement,
généralement des jambes).

 De l'oxygene (le plus souvent uniquement
la nuit) peut étre parfois envisagé.

e D'autres traitements, tels que ceux visant
a prévenir ou a traiter des troubles du
rythme cardiaque peuvent étre indiqués.

Meédicaments visant a diminuer
les résistances pulmonaires

Comme expliqué précédemment, 'apport
excessif et prolongé de sang vers les
poumons secondaire au shunt gauche-
droite va progressivement épaissir et
rétrécir les petites arteres pulmaonaires.
Il est aujourd’hui possible de limiter ces
modifications en bloguant les mécanismes
qui les induisent.

Transplantation
cardio-pulmonaire

Il s'agit de I'alternative thérapeutique de
dernier recours en cas de maladie sévere
malgré un traitement médicamenteux
maximal.
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