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Liste des abréviations

ACR

AG

AMP
procréation
APSI
intact
APSO
ouvert
AUC

the curve)
AVK

BAV

BPM

CAV

CEC

CIA

CIv

DAE

DAI
automatique
DIU

ECG

EE
ESA/ESV

Arrét cardiorespiratoire
Age gestationnel
Assistance médicale a la

Atrésie pulmonaire a septum
Atrésie pulmonaire a septum
Aire sous la courbe (Area under

Antagoniste de la vitamine K

Bloc auriculoventriculaire
Battements par minute

Canal atrioventriculaire
Circulation extracorporelle
Communication inter-auriculaire
Communication inter-ventriculaire
Défibrillateur automatique externe
Défibrillateur implantable

Dispositif intra-utérin
Electrocardiogramme
Epreuve d’effort
Extrasystoles

auriculaires/ventriculaires

ESC
ETO

European Society of Cardiology
Echocardiographie

transcesophagienne

ETT

transthoracique

FDA

FE

IEC
conversion
FA

FC

FCsS

FOP

FSH

GnRH
HBPM
moléculaire
HIV

HNF
5-HT1A
HTA(P)
(pulmonaire)
IMG
grossesse
INR

IRM
magnétique
IV(C)

KTa

KTc

Echocardiographie

US Food and Drug Administration
Fraction d’éjection
Inhibiteur de 'enzyme de

Fibrillation Atriale

Fréquence cardiaque
Fausse-couche spontanée
Foramen ovale perméable

Follicle Stimulating Hormone
Gonadotropin Releasing Hormone
Héparine de bas poids

Hémorragie intraventriculaire
Héparine non fractionnée
5-hydroxytryptamine (sérotonine)
Hypertension artérielle

Interruption médicale de

International normalized ratio
Imagerie par résonance

Intra-veineux (continu)
Cathéter artériel
Cathéter veineux central

MAP
prématuré
MCE
MFIU
mGy

NAV

NFS

NO
NT-proBNP
peptide
NYHA
OAP

OMS
Santé
PAD

PAM

PAS
PAPd
diastolique
PAPmM
moyenne
PAPs
systolique
PCA

PFC

PGE

PM

PO

PAG
PPSB
humain
PVvC
RCIU

RP

SA

SC

SNC

SP

SRAA
aldostérone
RVPA
anormal
TAC

TAVI
Implantation
TGV

TVP

TSV

TV

usic
cardiologie
VAV
VCI/NCS
VD/IVG

Menace d’accouchement

Massage cardiaque externe
Mort foetale in utero

Milligray

Noeud auriculoventriculaire
Numeération formule sanguine
Monoxyde d’azote

N-terminal pro B-type natriuretic

New York Heart Association
CEdéme aigu du poumon
Organisation Mondiale de la

Pression artérielle diastolique
Pression artérielle moyenne
Pression artérielle systolique
Pression artérielle pulmonaire

Pression artérielle pulmonaire
Pression artérielle pulmonaire

Persistance du canal artériel
Plasma frais congelé
Prostaglandine E

Pacemaker

Per os

Petit poids pour I'dge gestationnel
Complexe prothrombinique

Pression veineuse centrale
Retard de croissance intra-utérine
Radiographie pulmonaire
Semaines d’aménorrhée
Sous-cutané

Systéme nerveux central

Sténose pulmonaire

Systéme rénine-angiotensine-

Retour veineux pulmonaire

Tronc artériel commun
Transcatheter Aortic Valve

Transposition des gros vaisseaux
Thrombose veineuse profonde
Tachycardie supraventriculaire
Tachycardie ventriculaire

Unité de soins intensifs de

Valve auriculoventriculaire
Veine cave inférieure, supérieure
Ventricule droit, gauche



Synthése a destination du médecin traitant

1. Caractéristiques de la grossesse dans les cardiopathies
congeénitales complexes :

L'état de grossesse induit des modifications hémodynamigues importantes avec un
retentissement cardiaque évolutif tout au long de la grossesse, mais aussi au cours du post-
partum. Il existe aussi un risque relatif d’aggravation des cardiopathies congénitales
complexes. Il faut retenir :
- Des modifications hémodynamiques avec un retentissement cardiaque apparaissent
des le début de la grossesse :

- Une accélération de la fréquence cardiaque avec un pic au cours du 2° trimestre peut

étre a l'origine de nouvel épisode ou de récidive d'arythmie
- L'augmentation de la volémie avec un pic au 3¢ trimestre et dans les 48h du post-
partum peut étre a l'origine de décompensation cardiaque.

- Ces modifications peuvent entrainer des complications cardiovasculaires et le déces
maternel, notamment chez des patientes avec une hypertension artérielle pulmonaire
- L'hypercoagulabilité induite par la grossesse et le post-partum augmente le risque
thrombo-embolique déja associé a certaines cardiopathies congénitales. Une anticoagulation
doit étre discutée en centre expert au cas par cas.
- La diminution des résistances vasculaires systémiques induite par la grossesse peut
étre mal tolérée chez les patientes avec une cyanose chronique en rapport avec un shunt
droit gauche intra cardiaque. A l'inverse, 'augmentation des résistances vasculaires
systémiques dans le postpartum peut étre mal tolérée par des ventricules droits
systémiques, surtout en cas de prééclampsie.
- Le mode d’accouchement privilégié est la voie basse. L’indication cardiologique d’une
césarienne est limitée a certaines situations définies et discutées en centre expert.
- L’accouchement expose a un risque hémorragique, infectieux et thromboembolique
qui peut étre a l'origine de complications cardiovasculaires en postpartum, nécessitant une
prise en charge en centre expert.
- Il existe un risque de récurrence de la cardiopathie congénitale chez le foetus qui doit
étre dépistée au cours du 2¢ trimestre.
- Certaines cardiopathies congénitales sont associées a des syndromes dont la
transmission est autosomigue dominante, qui nécessitent un conseil génétique et
éventuellement un dépistage pendant la grossesse.
- Une mauvaise adaptation cardiaque a I'état de grossesse (insuffisance cardiaque,
arythmie, cyanose majorée) peut étre associée a une morbidité foetale et néonatale
notamment des retards de croissance et une prématurité qui est le plus souvent induite.
Associé au risque de récurrence, I'ensemble de ces morbidités explique un sur risque de
mortalité néonatale chez les enfants nés de patientes atteintes d’'une cardiopathie
congénitale complexe. Elle nécessite un environnement néonatal suffisant selon les cas et
habitué (unité de néonatalogie niveau 2 voire 3).

2. Caractéristique de la prise en charge d'une grossesse chez une
patiente porteuse d'une cardiopathie congénitale complexe

- L’évaluation pré-conceptionnelle et la prise en charge pré et post-partum nécessitent
une approche multidisciplinaire impliquant des cardiologues spécialistes dans la prise en
charge des cardiopathies congénitales de I'adulte du réseau maladies rares M3C, des
gynécologue obstétriciens et des anesthésistes avec une expérience dans la gestion de
patientes cardiagques, des néonatologues et des psychologues, eux aussi habitués a ces
situations complexes.



- L'évaluation pré conceptionnelle est essentielle chez les patientes avec une
cardiopathie congénitale complexe. Toute patiente avec un antécédent de cardiopathie
congénitale ayant un souhait de grossesse doit étre adressée a un centre de référence pour
une évaluation pré-conceptionnelle. Cette évaluation permet d’estimer le risque maternel et
foetal et d'améliorer I'état cardiague de la patiente le cas échéant, notamment par la
correction d'éventuelles Iésions résiduelles.

- Une consultation pré-conceptionnelle doit également étre réalisée avec I'équipe
obstétrical pour informer sur le parcours spécifique, les risques obstétricaux et néonataus,
ainsi que les mesures qui seront mises en place au cours d’une éventuelle grossesse pour
limiter ces risques.

- Les traitements cardiologiques avec un risque tératogéne seront arrétés avant
conception ou remplacés a la suite de cette évaluation.

- Selon les recommandations européennes de cardiologie, la grossesse est
déconseillée dans les cardiopathies congénitales de la classe OMS 4, incluant les patientes
avec une hypertension artérielle pulmonaire associée, une dysfocntion sévere du ventricule
systémagiue, un rétrécissement mitral congénital serré, une aorthopathie évoluée.

- Une fois enceinte, toute patiente enceinte avec une cardiopathie congénitale
complexe doit étre référée en centre expert pour déterminer le suivi approprié en
collaboration avec une équipe obstétricale également experte dans la pathologie cardiaque
maternelle.

- Les principales complications cardiaques survenant au cours de la grossesse chez
les patientes avec une cardiopathie congénitale complexe sont l'insuffisance cardiaque,
l'arythmie, et les complications thromboemboliques. Ces complications nécessitent une prise
en charge multidisciplinaire en centre expert.

- Certaines prises médicamenteuses maternelles peuvent contre-indiquer 'allaitement.
Ce point doit étre discuté au cours du suivi anténatal en centre expert.

- La grossesse peut avoir un retentissement sur I'histoire naturelle de la cardiopathie. Il
est donc fortement recommandé de réadresser la patiente dans les suites de I'accouchement
au centre de référence M3C pour une nouvelle évaluation cardiologique.

Un recours aux centres de reference ou de competence, associé a une équipe cardio-
obstétrique, doit etre envisagé dés qu’une patiente avec une cardiopathie congénitale
complexe envisage une grossesse pour

1/ Evaleur le risque, optimiser la condiction cardiague maternelle avant grossesse,

2/ Determiner le lieu et le type de suivi de la grossesse,

3/ Déerminer le lieu, le terme et le mode d’accouchement.

4/ Organiser le suivi cardiologie du post-partum

3. Réle du médecin généraliste :

- Orienter la patiente avec une cardiopathie congénitale complexe vers un centre de
référence ou de compétence des cardiopathies congénitales complexes M3C :

o Lorsqu’elle souhaite une grossesse pour étre évaluée en pré conceptionnel

o Lors du diagnostic de grossesse pour déterminer la prise en charge

o Dans les 6 mois qui suivent I'accouchement pour une nouvelle évaluation
cardiologique
- Veiller & ce que le suivi de ses patientes soit réalisé par une équipe habilitée.
- Assurer la surveillance des complications cardiovasculaires en coordination avec les
équipes de référence.

4. Informations complémentaires




Site orphanet (http://www orpha.net)
Recommandations européennes et américaines (références bibliographgiues)

Association de patients :

Petit Coeur de Beurre (PCB): contact@petitcoeurdebeurre.fr

Association nationale des cardiopathies congénitales (ANCC) : https://www.ancc.asso.fr/
Association ~ France  Cardiopathies  Congénitales  (http:/francecc.com)  mail
contact@francecc.com

Centres de références des Malformations Cardiaques Congénitales Complexes M3C a
retrouver sur le site de la filiére cardiogen : https://www.filiere-cardiogen.fr/public/annuaire/
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Texte du PNDS
1 Introduction

Depuis 50 ans, les progrés des traitements médicaux et chirurgicaux ont permis a plus de
90% des enfants avec une cardiopathie congénitale d'atteindre I'adge adulte. Cependant, la
plupart des interventions chirurgicales ne sont pas curatives. De nombreux adultes avec une
cardiopathie congénitale sont confrontés a des complications tardives telles que
linsuffisance cardiaque, les troubles du rythme, les complications thromboemboliques ou
infectieuses, I'hypertension pulmonaire, et la nécessité de nouvelles interventions.

La grossesse, l'accouchement et le postpartum représentent un nouveau défi pour les
patientes en age de procréer ayant une cardiopathie congénitale palliée ou réparée, avec un
risque pour la meére et le foetus. Alors que de nombreuses femmes avec une cardiopathie
congénitale tolerent les changements hémodynamiques induits par la grossesse, d'autres
peuvent connaitre des complications cardiovasculaires précoces ou tardives : insuffisance
cardiaque, arythmies, complications thromboemboliques pouvant aller jusqu’au déceés, en
particulier chez les patientes avec une cardiopathie complexe.

Les complications foetales incluent les fausses-couches, les retards de croissance, la mort
foetale in utero, la prématurité, les risques de tératogénicité et de transmission de la
pathologie cardiague maternelle (ou risque de récurrence).

L’amélioration de la prise en charge de ces patientes repose sur une évaluation pré-
conceptionnelle avec une optimisation thérapeutique cardiaque maternelle le cas échéant
(chirurgie valvulaire, ablation rythmique...) et une prise en charge pluridisciplinaire de la
grossesse, allant de I'optimisation du traitement médical jusqu’a l'interruption médicale de la
grossesse d’indication maternel.

La mise en place de recommandations internationales (ESC, AHA) a contribué a
'amélioration de cette prise en charge et permet de surveiller, anticiper et traiter ces
principales complications.

2 Objectifs du protocole national de diagnostic et de soins

L’objectif de ce protocole national de diagnostic et de soins (PNDS) est d’expliciter aux
professionnels concernés la prise en charge diagnostique et thérapeutique optimale actuelle
et le parcours de soins des patientes avec une cardiopathie congénitale complexe en pré-
conceptionnel et au cours de sa grossesse. Il a pour but d’optimiser et d’harmoniser la prise
en charge et le suivi de la maladie rare sur 'ensemble du territoire. Il permet également
d’identifier les spécialités pharmaceutiques utilisées dans une indication non prévue dans
I'Autorisation de mise sur le marché (AMM) ainsi que les spécialités, produits ou prestations
nécessaires a la prise en charge des patients mais non habituellement pris en charge ou
remboursés.

Ce PNDS peut servir de référence au médecin traitant (médecin désigné par le patient
auprés de la Caisse d’assurance maladie) en concertation avec le médecin spécialiste
notamment au moment d’établir le protocole de soins conjointement avec le médecin consell
et le patient, dans le cas d'une demande d'exonération du ticket modérateur au titre d'une
affection hors liste.

Le PNDS ne peut cependant pas envisager tous les cas spécifiques, toutes les comorbidités
ou complications, toutes les particularités thérapeutiques, tous les protocoles de soins
hospitaliers, etc. Il ne peut pas revendiquer I'exhaustivité des conduites de prise en charge
possibles, ni se substituer a la responsabilité individuelle du médecin vis-a-vis de son
patient. Le protocole décrit cependant la prise en charge de référence d’une patiente avec
une cardiopathie congénitale complexe enceinte ou avec un désir de grossesse. Il doit étre
mis a jour en fonction des données nouvelles validées.



Le présent PNDS a été élaboré selon la « Méthode d’élaboration d’'un protocole national de
diagnostic et de soins pour les maladies rares » publiée par la Haute Autorité de Santé en
2012 (guide méthodologique disponible sur le site de la HAS : www.has-sante.fr).

Un document plus détaillé ayant servi de base a I'élaboration du PNDS et comportant
notamment I'analyse des données bibliographiques identifiées (argumentaire scientifique)
est disponible sur le site internet du centre de référence (http://maladiesrares-
hopitalgeorgespompidou.aphp.fr/malformations-cardiaques-congenitales-complexes-m3c/).

3 Diagnostic et évaluation initiale

3.1 Objectifs :

L’évaluation pré-conceptionnelle de I'état cardiaque est essentiel, et permet de stratifier le
risque de complications maternelles et foetales et de définir la prise en charge optimale d’'une
éventuelle grossesse. Au cours de la grossesse et du post-partum, un suivi pluridisciplinaire
adapté selon la sévérité de la cardiopathie visera a prévenir et dépister d’éventuelle
complications maternelles et foetale

3.2 Evaluation préconceptionnelle

3.21 Risque maternel

Une évaluation cardiovasculaire optimale doit mesurer précisément le risque individuel que
comporte la grossesse et proposer les soins appropriés pour le réduire. Les algorithmes
actuels, bien guimparfaits, permettent de donner un cadre aux soins et a I'évaluation
individuelle. Le plus fiable semble étre la classification OMS modifiée du risque
cardiovasculaire maternel (Tableau 1). Elle stratifie ce risque de | a IV en fonction de I'état de
santé de la patiente : s’y référer est un pré-requis indispensable pour évaluer la possibilité de
mener une grossesse, la classe | n'ayant pas de risque accru de morbi-mortalité
contrairement a la classe IV ou la grossesse est formellement déconseillée et I'MG
recommandée.

Risque pour la Facteurs de risque maternels

grossesse -
OMS

Description du risque

Absence d’augmentation du risque de
mortalité maternelle et absence/faible
augmentation du risque de morbidité
maternelle

Petite SP, CAP, prolapsus mitral

Lésions simples réparées (CIA, CIV, CAP, RVPA)

ESA ou ESV isolées

Minime augmentation du risque de
mortalité maternelle et augmentation
modérée du risque de morbidité
maternelle

Si bonne tolérance et en I'absence de complications :

CIA et CIV non opérées

Tétralogie de Fallot réparée

La plupart des arythmies

Augmentation modérée du risque de
morbi-mortalité maternelle

Minime altération de la fonction du VG

CMH

Maladie valvulaire native ou tissulaire (non répertoriée dans les
catégories de risque | et IV)

Maladie de Marfan sans dilatation aortique

Dilatation aortique <45 mm en contexte de bicuspidie aortique
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Coarctation réparée

11 Augmentation significative du risque de Valve mécanique

mortalité maternelle ou risque grave de

e . VD systémique
morbidité maternelle. Avis d'expert : Y : d
indispensable. En cas de grossesse, Circulation de Fontan
surveillance cardiaque et obstétricale Cardiopathie cyanogéne non réparée

rapprochée par des spécialistes durant la
grossesse, I'accouchement et la période

CARDIOPATHIE CONGENITALE complexe non précédemment listée

néonatale. Dilatation aortique 40-45 mm dans la maladie de Marfan
Dilatation aortique 45-50 mm dans les bicuspidies aortiques
1\ Risque de mortalité maternelle HTAP (toutes étiologies confondues)
extrémement élevé ou risque tres

sévere de morbidité maternelle. V)

Dysfonction séveére du ventricule systémique (FEVG <30%, NYHA classe IlI-

Grossesse contre-indiquée.
En cas de grossesse, son interruption | ¢ootion du VG

Antécédent de cardiomyopathie péripartum avec altération résiduelle de la

doit étre discutée. Si elle est . . . . . . R
Sténose mitrale sévere, sténose aortique symptomatique sévere

poursuivie, les soins doivent suivre
les recommandations de la classe Ill. | Dilatation aortique >45 mm dans la maladie de Marfan

Dilatation aortique >50 mm dans les bicuspidies aortiques

Coarctation native sévere

Tableau 1

La question d’'une grossesse future chez toute patiente ayant une cardiopathie congénitale
doit étre abordée le plus tét possible lors du suivi, idéalement par le cardiopédiatre traitant
dés I'adolescence, mais aussi le pédiatre ou le médecin généraliste. Cette discussion doit
insister sur les conséquences potentielles d’'une grossesse sur l'atteinte cardiaque préalable
et sur I'absolue nécessité de la planifier. Les modalités d’'une contraception efficace adaptée
a la cardiopathie doivent également étre précisées.

Dans le cas d'une cardiopathie complexe, la planification préconceptionnelle est impérative.
La patiente et son conjoint doivent recevoir des explications claires afin d’avoir une totale
compréhension du risque potentiel que comporte une grossesse pour la patiente et son futur
enfant. Si une grossesse est envisagée a court terme, la patiente doit étre informée qu'il lui
faudra peut-étre effectuer des examens complémentaires afin de déterminer précisément le
risque encouru, d’optimiser son état clinique et d’éventuellement traiter médicalement voire
chirurgicalement toute atteinte résiduelle avant la conception. Elle doit également étre
informée qu’une grossesse est susceptible de dégrader sa fonction cardiaque de fagon
irréversible.

L'évaluation préconceptionnelle doit donc comporter :

> La liste de tous les antécédents médicaux personnels et familiaux. La nature de la
cardiopathie et de toutes les chirurgies réparatrices ou palliatives effectuées doivent étre
reprises. Les lésions résiduelles ou séquelles chirurgicales doivent étre précisément
répertoriées.

> Le recueil de tous les traitements médicamenteux doit étre effectué, afin d’en évaluer le
bénéfice et d’en peser les risques notamment vis-a-vis des médicaments potentiellement
tératogenes. Le traitement sera modifié et optimisé en conséquence.

> Les examens complémentaires permettant d’évaluer I'état clinique antérieur doivent étre
récupéreés (Saturation en O; habituelle, ECG, échocardiographie, IRM, épreuve d’effort), afin
de pouvoir les comparer avec les examens plus récents qui seront menés juste avant la
grossesse pour apprécier I'évolutivité de la cardiopathie. L’évaluation clinique initiale
comporte au minimum une mesure de la saturation en O, un ECG et une échocardiographie
trans-thoracique, ainsi qu’un bilan biologique standard avec NFS, NT-proBNP, bilan
thyroidien et hépatique. Dans la mesure ou la capacité fonctionnelle maternelle est prédictive
de la capacité a tolérer une grossesse, un examen récent mesurant la capacité a I'effort doit
étre réalisé (épreuve d’effort ou échographie de stress) afin de disposer d'une mesure



objective de la capacité fonctionnelle et de faciliter I'identification des arythmies induites par
I'effort, les patientes ayant tendance a minimiser leurs symptémes. Si ces examens semblent
insuffisants pour évaluer précisément I'état clinique et que des doutes persistent, d’autres
examens complémentaires doivent étre proposés méme s’ils sont invasifs (notamment IRM
pour évaluation précise des fonctions ventriculaires et valvulaires, des diamétres aortiques,
un scanner injecté en cas de contre-indication a I'IlRM, cathétérisme cardiaque droit pour
évaluation des pressions pulmonaires).

> En cas de risque de récurrence de la cardiopathie, ou de syndrome génétique maternel
authentifié, une consultation génétique doit étre proposée.

En cas dinfertilité, 'accés aux techniques d’assistance médicale a la procréation est
envisageable dans un centre expert et doit étre attentivement surveillée. L’hystéroscopie
et/ou la coelioscopie nécessaire au bilan d’infertilité devront étre réalisées en centre expert
dans la mesure ou elles peuvent comporter un risque vital dans certaines cardiopathies
séveres (HTAP, montage chirurgical type Fontan notamment). Le traitement de l'infertilité ne
pourra pas étre envisagé chez des patientes dont la grossesse est déconseillée (classe
OMS 1V). L’induction ovulatoire comporte un risque prothrombotique et peut se compliquer
d’'un syndrome d’hyperstimulation ovarienne, accompagné de variations volémiques qui
majorent ce risque. Il peut étre contrblé en associant de faibles doses de FSH avec un
antagoniste de la GnRH, mais on privilégiera les techniques in vitro chez les femmes a haut
risque (classe Il OMS ou femmes anticoagulées, ou patiente a risque de syndrome
d’hyperstimulation ovarienne majore). Les techniques de transfert embryonnaire unique
permettent de limiter les risques de grossesse multiple que comportent les autres technigues
d’AMP, et donc d’éviter de plus sévéres complications chez ces patientes fragiles.

3.2.2 Risque foetal/néonatal

Les complications obstétricales sont plus fréquentes chez les patientes cardiaques : ainsi les
fausses-couches spontanées, les MFIU, la pré-éclampsie et 'hémorragie du post-partum
sont plus fréquemment rapportées.

Le taux de naissances prématurées est également plus élevé (notamment dans les
cardiopathies congénitales complexes) et la fréquence des événements néonataux plus
importante (détresse respiratoire du nouveau-né et décés néonatal souvent liés a la
prématurié). Ces complications surviennent dans 18 & 30% des cas. Des facteurs de risque
maternels prédictifs de ces événements ont été identifiés (Tableau 2) La mortalité périnatale,
favorisée par ces complications, est estimée entre 1 et 4% : elle est également majorée par
le risque de récurrence de cardiopathie congénitale chez le foetus.

Antécédent d'événement cardiaque (IC, accident ischémique, arythmie) NYHA classelll/IV oucyanose antérieure a la grossesse
NYHA /v Obstruction du cceur gauche maternel
Obstacle a I'éjection gauche (modérée a sévere) Tabagisme actif durant la grossesse

Altération de la fonction systolique du ventricule systémique (FE <40%) Cyanose maternelle (SpO, <90%)

Altération de la fonction du ventricule sous-pulmonaire (TAPSE <16 mm) | Grossesses multiples
Utilisation d’anticoagulants durant la grossesse

Fuite de la VAV systémique (modérée a sévere) Médicaments a visée cardiaque

Cyanose cardiaque de diagnostic
néonatal

Fuite de la VAV pulmonaire (modérée a sévere) Protheése valvulaire mécanique




HTAP Evénement cardiaque maternel pendant la grossesse

Prise de médicaments a visée cardiaque avant la grossesse Baisse du débit cardiague maternel durant la grossesse

Cyanose (SpO, <90%) Anomalies des flux doppler utéroplacentaires

NT-proBNP >128 pg/mL a 22 SA

Antécédent de tabagisme

Prothése valvulaire mécanique

Cardiopathie cyanogene, réparée ou non

Tableau 2

3.2.3 Conseil génétique

Le risque de transmission de la cardiopathie varie entre 3 et 50% selon la nature de la
cardiopathie maternelle (pour un risque de 1% en population générale). Un conseil génétique
doit aussi étre proposé aux patientes ayant une cardiopathie congénitale s’'intégrant dans un
syndrome génétique. Il doit idéalement avoir lieu avant la conception : I'évaluation du risque
génétique, et le cas échéant des explications sur les tests génétiques disponibles et les
conséquences de leurs résultats potentiels doivent étre donnés. En post-natal, une
évaluation génétique des 2 parents doit étre effectuée si le nouveau-né présente un
phénotype syndromique. La plupart des maladies génétiques associées aux cardiopathies
sont de transmisssion autosomique dominante (les syndromes de Holt-Oram, Noonan,
Alagille, CHARGE, DiGeorge et Williams-Beuren notamment).

Dans le cadre d’une cardiopathie congénitale maternelle de novo, le risque de récurrence est
estimé entre 3% et 5% chez I'enfant. Dans les cas ou c’est le conjoint qui a une cardiopathie
congeénitale, le risque de récurrence est plus faible, mais persiste et justifie d’'un dépistage de
la cardiopathie foetale au deuxiéme trimestre de grossesse. Tableau 3

Plus généralement, outre les facteurs génétiques, les facteurs de risque environnementaux
susceptibles d’augmenter le risque de retard de croissance et de malformations fcetales
congénitales devront étre évalués a titre systématique (obésité, diabéte, HTA, maladies
infectieuses, alcool, tabagisme, PMA et médicaments tératogénes principalement).

Cardiopathie parentale Femmes Hommes
Coarctation aortique 4-6,5 2-3,5
Obstruction de la voie 3-18 3.4
gauche

Obstruction de la voie

droite (SP) 4-6,5 23,5
Eisenmenger 6 NR
Tétralogie de Fallot 2-2,5 1,5
Atrésie pulmonaire/CIV NR NR
TGV 2°

Double discordance 3-5°

Ventricule unique 21b

(hypoplasie VG)



Tableau 3: *Taux exprimés en excluant toute entité génétique; ° Données
spécifiques a I'age non renseignées ou non pertinentes.

3.3 Evaluation et suivi antepartum

3.31 Premier trimestre (2-14 SA)

La premiere consultation cardiologique doit étre réalisée par un cardiologue spécialiste en
cardiopathie congénitale avec une expérience dans le suivi des patientes avec une
cardiopathie. Il doit reprendre les antécédents cardiologiques de la patiente ainsi que les
examens complémentaires réalisés durant le bilan pré-conceptionnel, afin d'évaluer
limputabilité cardiaque de tout nouveau symptdme rapporté (palpitations, essoufflement ou
cedéemes notamment). Un examen cardiovasculaire complet doit étre soigneusement réalisé
a la recherche d’arythmie, de I'apparition d’un souffle non connu antérieurement et de signes
cliniques d’insuffisance cardiaque. Les changements cliniques physiologiques de la
grossesse, visibles dés 14 SA, ne doivent pas étre confondus avec une symptomatologie
cardiaque. Les traitements doivent étre répertoriés et réajustés (poursuite, arrét, adaptation
des posologies). Si la patiente débute une grossesse et n’a pas bénéficié d’'une évaluation
cardiaque pré-conceptionnelle, les examens complémentaires nécessaires doivent étre
réalisés comme listés au début de ce guide.

3.3.2 Deuxiéme trimestre (14-28 SA)

Les principaux changements de 'némodynamique maternelle surviennent au 2™ trimestre.
La fréquence des évaluations cliniques doit étre individualisée, des ETT répétées pouvant
étre nécessaires pour apprécier au mieux les effets hémodynamiques de la grossesse sur la
fonction cardiaque. Une échocardiographie foetale compléte est généralement réalisée entre
18 et 22 SA et peut étre répétée en cas d’'anomalie suspectée.

Les modalités du travail, de l'accouchement et des soins du post-partum doivent étre
planifiées dés la fin du 2°™ trimestre et partagées avec tous les membres de I'équipe
multidisciplinaire afin d’anticiper une potentielle prématurité spontanée ou induite. Pour les
patientes dont le risque est particuliérement élevé (HTAP, sténose aortique séveére...), une
premiere réunion de planification multidisciplinaire impliquant tous les praticiens participant
aux soins doit étre organisée des que le foetus est estimé viable (= 22SA ou = 500g). Une
prise en charge dédiée en cas d’admission a I'hépital pour accouchement en urgence doit
étre définie. Si des systemes d’assistance cardiaque sont estimés potentiellement
nécessaires ou si une chirurgie cardiaque est envisagée pendant la grossesse ou au
moment de I'accouchement, des membres de I'équipe de chirurgie cardiothoracique doivent
également participer a ces réunions.

3.3.3 Troisiéme trimestre (28-41 SA)

La fréquence des évaluations cliniques en fin de grossesse doit étre individualisée. Lorsque
les principaux changements hémodynamiques imputables a la grossesse sont survenus, les
signes cliniques physiologiques de la grossesse (cedémes, dyspnée) peuvent s'aggraver.
Les patientes doivent donc étre régulierement et attentivement surveillées pour distinguer
ces signes de ceux qui peuvent refléter une défaillance hémodynamique. La poursuite des
activités physiques, sexuelles, et du travail peut devenir difficile & mesure que la grossesse
progresse : elles doivent étre individuellement adaptées a la tolérance clinique, ou peuvent



étre volontairement limitées pour des raisons obstétricales. La planification et les modalités
de 'accouchement doivent étre finalisées au cours du troisieme trimestre.

3.3.4 Complications pendants la grossesse

Les complications les plus fréquemment rapportées pendant la grossesse sont l'insuffisance
cardiaque survenant dans 10% des grossesse, les arythmies supra-ventriculaires et
ventriculaires dans 2% des cas. D’autres complications telles que la dissection aortique,
'endocardite ou les complications thromboemboliques sont également possibles. La
mortalité maternelle est de l'ordre de 0.6% dans ce groupe de patiente. Le risque de
survenue de ces complications est fonction de la cardiopathie sous-jacente (cf paragraphe
XX) et de la présence de Iésions valvulaires ou de dysfocntion ventriculaire résiduelle.

Le diagnsotic peut étre fait par les différents moyen d’investigation en cardiologie :

- L’électrocardiogramme
- L’échocardiographie transthoracique

L’épreuve d’effort ou les imageries de stress: elles peuvent étre utiles pour évaluer la
réserve cardiopulmonaire, I'état fonctionnel et les potentielles arythmies d’effort pendant la
grossesse. La réalisation d'une EE sous-maximale (80% de la FC maximale prédite)
n‘augmente pas le risque de fausse-couche en premiére moitié de grossesse. L'ETT
d’effort est indiquée pour évaluer le risque d'ischémie myocardique chez les patientes
ayant une maladie coronarienne sous-jacente (suspectée ou confirmée), ou chez les
patientes ayant une |égére altération de la fonction ventriculaire. L’échographie a la
Dobutamine, d’indication rare, doit étre évitée au profit d’autres options diagnostiques si
possible.

Le scanner : le scanner n’est pas recommandé pendant la grossesse, a I'exception de son
emploi pour les diagnostics d’embolie pulmonaire ou de pathologie aortique si les autres
techniques sont insuffisantes. S’il est nécessaire, de tres faibles doses irradiantes doivent
étre utilisées (0.01-0.66 mGy). La radiographie thoracique n'est généralement pas
recommandée pendant la grossesse, sauf si aucun autre examen n’a pu expliquer les
symptdmes maternels. L’échographie pulmonaire de débrouillage pourrait étre une
alternative diagnostique, bien qu’elle n’ait pas été clairement évaluée durant la grossesse.

Imagerie par résonance magnétique : I''RM est considérée sans danger aprés le premier
trimestre et est préférée aux examens irradiants dans la mesure du possible. L'emploi du
gadolinium doit, cependant, étre évité durant le premier trimestre. Si une IRM injectée est
nécessaire en post-partum chez la femme allaitante, il n’est pas nécessaire de suspendre
I'allaitement aprés injection, I'excrétion du gadolinium étant trés faible dans le lait maternel.

Le cathétérisme cardiaque peut étre nécessaire en cas de défaillance hémodynamique
maternelle. L’exposition aux radiations doit étre limitée grace a un temps de fluoroscopie
court. Les bénéfices de la protection du ventre maternel par un tablier de plomb restent
limités. La voie d’abord privilégiée sera radiale, par un opérateur expérimente.

3.3.5 Complications obstétricales

Indépendamment de leur cardiopathie initiale, les patientes sont exposées aux complications
obstétricales habituelles durant la grossesse. Certaines surviennent plus fréquemment chez
les patientes cardiaques et il conviendra d’en avertir la patiente et de les surveiller
attentivement.

La proportion de FCS varie de 12 a 25%, selon la cardiopathie initiale. La restriction de
croissance foetale est plus fréquente, imputable a 3% des MFIU : les PAG représentent 4 a
8% des enfants nés de meres cardiaques. La prématurité, induite ou spontanée, concerne
17 a 21% des grossesses : il est & noter que la tocolyse peut étre menée sans risque chez
ces patientes, maintenant que les bétamimétiques ont été abandonnés (risque notamment
chez les patientes aux antécédents d’arythmies). L’HTA gravidique et la pré-éclampsie



doivent étre étroitement surveillées, 'augmentation des résistances vasculaires systémiques
pouvant étre trés mal tolérée chez les patientes ayant un débit cardiaque altéré. La
corticothérapie maternelle en cas de risque d’accouchement prématurée afin d’accélérer la
maturation pulmonaire foetale est a discuter en équipe multidisciplinaire, en sachant qu’elle
est le plus souvent réalisée si le risque d’accouchement prématuré entre 24 et 34SA est
important.

3.4 Evaluation foetale

Pour les patientes ayant une cardiopathie congénitale associée a une anomalie génétique
connue a risque de récurrence, le dépistage génétique de cette pathologie chez le foetus doit
étre proposé. Il comprend (selon le mode d’obtention de la grossesse) le diagnostic pré-
implantatoire en cas de fécondation in vitro ou le diagnostic pré-natal en cas de technique in
vivo ou de grossesse spontanée (échographies et prélevements de villosités choriales,
biopsie de trophoblastes ou amniocentése). L’encadrement et la prise en charge de ces
examens doivent étre assurés dans un centre expert auprés d’une équipe multidisciplinaire,
apres consentement libre et éclairé de la patiente.

L’échographie systématique du 1° trimestre (vers 12 SA) peut déja permettre d’évoquer une
cardiopathie congénitale chez le foetus, et une échocardiographie foetale peut étre effectuée
dans de bonnes conditions dés 14 a 16 SA. Chez les femmes ayant une cardiopathie
congénitale, une échocardiographie fcetale dédiée (réalisée par un spécialiste du dépistage
cardiaque fcetal) doit étre systématiquement proposée entre 18 SA et 22 SA. En cas
d’anomalie cardiaque foetale suspectée, I'échocardiographie doit étre complétée par une
échographie feetale compléte a la recherche d’autres malformations associées et de la
réalisation d’'un caryotype foetal. Tous les antécédents familiaux devront étre repris, et un
soin particulier sera porté aux traitements potentiellement tératogénes pris par la mére et la
notion de maladies virales récemment contractées. La patiente devra étre adressée a un
centre de référence pour le suivi foetal et la prise en charge néonatale a 'accouchement.

Les échographies de suivi, compte-tenu de la pathologie et des traitements maternels,
devront s’attacher a bien estimer la croissance fcetale. Des échographies avec l'estimation
de la croissance (avec biométrie) sont plus fréquentes (mensuelles) chez ces patientes. Les
flux dopplers utéroplacentaires et ombilicaux devront étre soigneusement analysés a la
recherche de signes de souffrance foetale qui pourraient conduire a une extraction en cas
d’anomalie.

3.5 Professionnels impliqués (et modalités de coordination)

e Tout souhait de grossesse doit étre anticipé et discuté deés que possible. Cette
sensibilisation a un projet de grossesse peut étre effectuée par le généraliste, le
cardiologue généraliste, le gynécologue, le cardiopédiatre ou pédiatre au cours du
suivi et selon la maturité de la patiente.

e L’évaluation pré conceptionnelle et la prise en charge est faite par une équipe cardio-
obstétrique composée de :

1/ médecins de plusieurs disciplines : cardiologues, dont cardiologues spécialistes en
cardiopathie congénitale (cf réseau M3C), cardiopédiatres, rythmologues,
anesthésistes, gynécologue obstétriciens, néonatologues, généticiens

2/Autres professionnels médicaux et paramédicaux : infirmiers, sages femmes,
psychologues, assistants sociaux, diététiciens, kinésithérapeutes.



L’ensemble de ces professionnels travaillent conjointement avec le médecin généraliste,
pour une prise en charge globale et coordonnée du patient

La fréquence des visites de suivi dépend a la fois du risque estimé et de la survenue de
symptdémes ou de complications cardiaques. Ainsi selon le bilan pré-conceptionnel et la
premiére consultation cardiologique, les patientes a faible risque et restant asymptomatiques
peuvent étre revues en début de 2™ et de 3°™ trimestre. Celles qui présentent un risque
sévere et/ou symptomatiques doivent étre régulierement évaluées, au moins tous les mois
voire toutes les semaines selon I'état clinique.

Les patientes ayant une cardiopathie congénitale doivent étre également prises en charge
par une équipe obstétricale formée en médecine materno-foetale ou expérimentée dans les
soins dédiés aux patientes cardiaques. Cependant, certaines patientes vivent éloignées des
centres experts : auquel cas, les visites prénatales peuvent étre réalisées en centre
hospitalier de proximité s’il est supervisé par un centre expert. Les possibilités de transferts
en cas de dégradation clinique doivent également étre anticipées dans la prise en charge
globale. Durant les grossesses non compliquées, les consultations obstétricales de suivi sont
généralement programmées toutes les 4 semaines jusqu’a 30 SA, toutes les 2 semaines
jusqu’a 38 SA, puis toutes les semaines jusqu'a l'accouchement. La fréquence de ces visites
prénatales doit donc étre modifiée selon leurs besoins et selon I'évaluation du clinicien.

En pratique :

- Les patientes a faible risque, sans problémes cliniques spécifiques, peuvent recevoir leurs
soins en centre hospitalier de proximité. L’évaluation initiale de début de grossesse doit
cependant étre réalisée dans un centre expert afin de planifier le suivi prénatal, et doit étre
répétée au 3éme trimestre pour évaluer I'état maternel et envisager la possibilité d’'un
accouchement en centre de proximité si I'état clinique le permet

- Les patientes a risque modéré vivant loin d’un centre expert peuvent également recevoir
leurs soins en centre de proximité, mais doivent étre évaluées en centre expert par une
équipe cardiologique et obstétricale chaque trimestre. Un plan de soins spécifiant que
'accouchement aura lieu en centre expert devra étre rédigé.

- Les patientes a haut risque doivent étre exclusivement prises en charge dans un centre
expert. Si des complications géographiques et financiéres les en empéchent, des soins
partagés coordonnés entre le centre expert et un gynécologue obstétricien et un cardiologue
de proximité peuvent étre mis en place. Les correspondants locaux devront communiquer
directement avec le centre expert pour une prise en charge optimale de la mére et de
I'enfant.

- Pour les patientes ayant un risque excessivement élevé de morbi-mortalité au cours d’'une
grossesse (pressions pulmonaires éleveées ou dilatation importante de la racine aortique
notamment ou MAP sévére), une interruption médicale de grossesse doit étre proposée (voir
Interruption de grossesse).

4 Prise en charge thérapeutique

4.1 Objectifs

Les objectifs sont de prévenir et traiter les complications cardiovascualires maternelles sans
risque pour I'enfant. lls sont spécifiques a la Iésion et a I'histoire médicale de la meére.

4.2 Professionnels impliqués (et modalités de coordination)



Selon le type de cardiopathie et le risque que comporte la grossesse, les patientes ayant une
cardiopathie congénitale doivent étre prises en charge par une équipe cardio-obstétrique
incluant un cardiologue spécialiste en cardiopathie congénitale. Cette équipe doit au moins
comprendre un cardiologue, un gynécologue obstétricien, un anesthésiste et un
néonatologiste. D'autres praticiens comme un généticien, une infirmiére formée, une sage-
femme, ou une assistante sociale peuvent également étre indispensables au bon
déroulement des soins. Les soins prodigués doivent étre coordonnés par toute I'équipe
médicale afin de limiter au mieux les complications maternelles, et sont individualisés selon
le risque maternel pré-établi

4.3 Prise en charge thérapeutique

4.3.1 Prise en charge perpartum

Les patientes cardiaques cliniquement stables doivent pouvoir bénéficier d’'un accouchement
par voie basse. Pour les patientes a plus haut risque, celui-ci peut étre minimisé par une
planification préalable en équipe multidisciplinaire de la gestion du travail, de I'accouchement
et de la périnatalité. Chez ces patientes, un déclenchement programmé est recommandeé : |l
peut étre prévu avant 39 SA si nécessaire, en pesant le risque maternofcetal et en gardant a
l'esprit qu'un déclenchement trop précoce peut se solder par une mauvaise adaptation
néonatale. Les déclenchements doivent si possible étre planifiés afin que la naissance soit
anticipée et survienne a des heures ouvrables ol tous les praticiens sont présents et
disponibles pour la prise en charge maternofcetale. lls peuvent étre initiés par des
prostaglandines (misoprostol, PGE1) ou dinoprostone (1-3 mg ou 10 mg LP, PGE2), avec le
risque théorique d’induire une hypotension artérielle. Les méthodes mécaniques sont
préférées pour les patientes chez qui la baisse des résistances vasculaires systémiques
pourrait étre délétere (ballon suivi de rupture artificielle des membranes et perfusion
d’ocytocine). Le travail doit étre effectué selon les besoins médicaux en décubitus dorsal
pour monitorrer le foetus ou en en décubitus latéral gauche afin de maintenir la précharge
cardiaque en décomprimant la VCI, en cas dinstabilit¢ de I'hémodynamique maternelle.
L’accouchement par voie basse sous analgésie péridurale est privilégié. Il comporte moins
de risques de pertes sanguines, d’infections, de thromboses et d’embolies. La césarienne
reste généralement réservée aux indications obstétricales. Elle est également & considérer
chez les patientes en MAP sous anticoagulants oraux sur valve mécanique, et indiquée chez
celles ayant une aortopathie avec risque de dissection (aorte >50 mm dans les cardiopathies
congénitales complexes, aorte > 45mm dans la bicuspidie aortique, Turner>25mm/m?), de
I'hypertension pulmonaire ou une insuffisance cardiaque réfractaire.

Les contractions utérines du deuxiéme stade du travail (de la dilatation cervicale compléte
jusqu’a l'accouchement) sont augmentées par les manceuvres maternelles de Valsalva
(efforts de poussée) lors de la période d’efforts expulsifs. Ces manceuvres sont plutét
limitées ou évitées chez la patiente cardiaque du fait de l'augmentation de la consommation
d'O2 et la diminution du retour veineux et du débit cardiaque qu’elles induisent. La gestion du
travail doit étre individualisée selon la cardiopathie et I'état cliniue de la patiente :
idéalement, la phase active du 2¢ stade du travail doit étre la plus courte possible afin de
limiter ces manceuvres. Dans certains cas, I'expulsion peut étre passive pour la patiente,
avec une extraction instrumentale (ventouse, spatules ou forceps) systématique en toute fin
de travail, (le foetus descend exclusivement grace aux contractions utérines), en particulier
chez les femmes dont le retour veineux ou la contractilité myocardique, sont altérés. Selon
son intensité, I'anesthésie péridurale peut permettre de supprimer le réflexe de Valsalva
(besoin de pousser) induit par la descente pelvienne fcetale et les contractions.

Si une hydratation IV par cristalloides est nécessaire, elle doit étre attentivement surveillée.
Pour les patientes ayant un shunt intracardiaque droit-gauche, I'embolie paradoxale doit étre



prévenue par un filtre sur les voies veineuses. Toutes les patientes cardiaques doivent
bénéficier d’une surveillance continue de la SpO: par un oxymeétre de pouls. Elle est
particulierement importante dans les shunts droits-gauches afin d’apprécier l'intensité du
shunt : la baisse des résistances vasculaires systémiques ou 'augmentation des résistances
vasculaires pulmonaires majore le shunt, aggravant I'hypoxémie et donc le risque de
mortalité maternofcetale. Le maintien de pressions systémiques stables chez ces patientes
est donc essentiel.

Les patientes ayant des antécédents d’arythmies (avant ou pendant la grossesse) et/ou les
patientes ayant une altération de la fonction ventriculaire symptomatiques pendant la
grossesse, doivent bénéficier d’'une surveillance ECG continue au cours du travail et dans le
postpartum immédiat.

Une surveillance invasive de 'hémodynamique est rarement nécessaire. Elle peut le devenir
pour les patientes présentant des signes cliniques d’insuffisance cardiaque congestive et de
surcharge volumique, chez lesquelles un cathéter artériel pourra surveiller en continu les
variations hémodynamiques et évaluer le retentissement des pertes sanguines. Un cathéter
veineux central pour contréler I'apport de fluides intra-veineux est rarement nécessaire.
D’autres moyens de monitorage continu du débit cardiaque - Clearsight (non-invasif), le
CNAP ou encore I'échoDoppler si la pateinte est sous anesthésie générale peuvent
égelamnt étre utilisés. Si ces techniques doivent étre mises en ceuvre, elles sont alors
poursuivies pour une surveillance continue d’au moins 24h aprés I'accouchement.
L’accouchement, par voie basse ou par césarienne, n’est pas un acte a haut risque septique.
L’antibioprophylaxie de I'endocardite n’est donc pas systématique. Elle peut étre considérée
dans les cardiopathies a trés haut risque (prothése valvuliare, shunt droit-gauche, ATCD
d’endocardite)

Les patientes anticoagulées sont hospitalisées dans le cadre d'un accouchement programmé
pour la gestion de sa fenétre thérapeutique d'anticoagulant ; I'équipe de garde (gynécologue
obstétricien et anesthésiste) est avisée de la présence de la patiente. Chez ces patientes
(hors valves mécaniques), en cas de césarienne programmée, les HBPM peuvent étre
suspendues 24h a 36H avant l'accouchement, le temps d’avoir une anticoagulation
compatible avec une analgésie locorégionale. Si la procédure doit étre avancée, un dosage
de l'anti-Xa permettra d’estimer le délai dans lequel elle pourra étre effectuée. Chez les
femmes a plus haut risque, I'anticoagulation efficace pourra étre reprise par HNF 6h apres
'accouchement. Pour les femmes a risque faible ou modéré, une dose prophylactique
d’HBPM pourra étre administrée 6h aprés l'accouchement, avant la reprise d’une
anticoagulation curative 12h plus tard. En cas d’accouchement voie basse, les patientes a
risque élevé devront étre anticoagulées par HNF en IV continu avant 'accouchement et
étroitement surveillées : la perfusion continue devra étre arrétée 4 a 6h avant d’effectuer
I'anesthésie péridurale et/ou 'accouchement. Les modalités de reprise de I'anticoagulation
dépendront du déroulement de I'accouchement et des éventuelles complications (telle que
’hémorragie du postpartum)

Si un accouchement en urgence est nécessaire chez une patiente efficacement
anticoagulée, le geste comporte un sur-risque hémorragique. Du sulfate de protamine doit
étre administré aux patientes sous HNF, la posologie dépendant du mode d’administration et
de la derniére dose injectée. Il doit également étre administré, parfois a plusieurs reprises,
aux patientes sous HBPM car la demi-vie des HBPM est longue et 'absorption sous-cutanée
prolongée ce qui fait persister le risque hémorragique. Pour les patientes sous
anticoagulants oraux, un accouchement par césarienne est indiqué afin de diminuer le risque
d’hémorragie intracranienne foetale. Le nouveau-né aura également besoin de PFC et de
vitamine K en post-natal, car il restera anticoagulé jusqu'a 8 a 10 jours aprés arrét des
anticoagulants oraux maternels. S’il y a nécessité d’antagonisation des AVK, une
administration de PPSB dont la dose dépend du poids maternel, de 'INR dosé et de I'INR
désiré pour le geste est préférable a 'administration de PFC (12-15 mL/kg) et devra étre
effectuée avant une césarienne pour un objectif d'INR < 1.5. L’administration de vitamine K



(5-10 mg IV) est également possible, mais I'antagonisation peut étre plus longue (8 a 12h) et
l'effet rémanent de linjection peut rendre la reprise de l'anticoagulation ultérieure plus
difficile. A noter toutefois qu’aucun protocole d’antagonisation des AVK n’a encore été validé
chez la femme enceinte.

4.3.2 Prise en charge du post-partum

Des complications cardiorespiratoires peuvent donc survenir immédiatement apres
l'accouchement selon les capacités d’adaptation hémodynamique de la mére. La
surveillance du post-partum dépendra de la nature de la cardiopathie congénitale, de la
prédisposition aux arythmies, de la présence ou non de signes d’insuffisance cardiaque et de
I'évolution clinique pendant la grossesse et I'accouchement. Une surveillance télémétrique
doit étre maintenue pendant au moins 24 heures chez les patientes aux antécédents
d’arythmies avant ou pendant la grossesse. Pour les patientes a plus haut risque et/ou pour
celles dont la grossesse s’est compliquée d’insuffisance cardiaque, une surveillance
hémodynamique en USIC pendant les 24 a 48 premieres heures du post-partum est
recommandée. Les patientes qui sont restées cliniquement stables tout au long de la
grossesse et durant I'accouchement peuvent étre transférées en suites de couches apres
'accouchement, en sensibilisant les sages-femmes a la surveillance cardiorespiratoire.
Comme aprés toute grossesse, la reprise précoce de la marche doit étre encouragée afin de
limiter les risques thromboemboliques. Les conséquences hémodynamiques de la grossesse
régressent progressivement dans les 6 a 12 semaines, mais peuvent persister jusqu'a 6
mois post-partum. Les consultations de suivi (gynécologiques et cardiagues) doivent étre
planifiées avant d’autoriser un retour a domicile et la patiente doit étre sensibilisée aux
signes cliniques notamment cardiaques nécessitant une consultation en urgence.

L’allaitement maternel peut étre encouragé chez les patientes cardiaques. La plupart des
traitements a visée cardiaque passent toutefois dans le lait maternel et peuvent le contre-
indiquer. Le tableau 1 en annexe et les bases de données en ligne (CRAT) doivent étre
consultés en cas de doute.

Le mode de contraception doit étre rediscuté durant la grossesse afin d’anticiper au mieux le
post-partum et d’éviter une nouvelle grossesse non planifiée.

La contraception oestroprogestative comporte le plus de risques thrombo-emboliques est
n’est donc pas recommandée chez les femmes a haut risque thrombo-embolique ni chez les
femmes hypertendues car elle peut augmenter la pression artérielle. Elle est également a
éviter chez les femmes ayant une cardiopathie congénitale cyanogéne. Le post-partum étant
un état prothrombotique, linitiation de la contraception oestroprogestative ne peut se faire
que 21 a 30 jours aprés I'accouchement.

La contraception progestative est une alternative intéressante chez ces patientes dans la
mesure ou elle ne provoque pas ou trés peu d’effets sur les facteurs de la coagulation, la
pression artérielle et le bilan lipidique. Elle peut étre initi€ée en post-partum immédiat qu’elle
soit per 0s ou par implant sous-cutané.

La pose dun DIU est également possible dans cette population, les préoccupations
infectieuses qui ont longtemps conduit a l'éviter n’étant plus d’actualité. Les DIU au
levonorgestrel sont préférables aux DIU en cuivre qui sont plus susceptibles d’induire des
ménorragies chez les patients sous antiaggrégants/anticoagulants. La pose est
généralement retardée au minimum 4 semaines apres l'accouchement pour diminuer le
risque d’expulsion spontanée. Elle peut étre douloureuse et provoquer un réflexe vaso-vagal,
raison pour laguelle elle doit étre effectuée en milieu hospitalier adapté, notamment chez les
patientes ayant une circulation de Fontan ou un syndrome d’Eisenmenger.

En cas de nécessité de contraception d'urgence, la pose dun DIU au cuivre est
probablement l'alternative la plus intéressante car elle procure une protection immédiate et



une contraception pérenne au long cours. La prise unique de levonorgestrel 1.5 mg dans les
72h aprés un rapport a risque est également efficace et ne comporte pas de sur-risque
thrombotique, de méme que la prise d’acétate d’ulipristal.

Si aucune grossesse ultérieure n’est souhaitée ou que les grossesses sont déconseillées, la
stérilisation tubaire est envisageable. L’abord hystéroscopique n’étant plus disponible, il
reste I'abord coelioscopique. Si la patiente doit accoucher par césarienne, une ligature des
trompes peut étre effectuée dans le méme temps chirurgical. Comme la loi impose un délai
de réflexion de 4 mois avant la stérilisation tubaire, il est important d’aborder le sujet des le
début de la grossesse pour les patientes qui le souhaitent.

4.3.3 Spécificités de I'interruption médicale de grossesse

Pour les patientes dont la cardiopathie congénitale est complexe et chez qui la poursuite de
la grossesse présente un risque sévére de morbi-mortalité (classe OMS 4), linterruption
médicale de grossesse doit étre proposée. Son bénéfice thérapeutique pour la patiente,
quelle que soit la méthode utilisée, doit étre mis en balance avec les risques qu'elle
comporte (d’augmentation proportionnelle a I'état d’avancement de la grossesse). Cette
décision doit donc étre prise le plus t6t possible. En effet, aprés 22 SA, le bénéfice attendu
reste controversé car la plupart des adaptations physiologiques cardiopulmonaires sont déja
établies et les complications ne seraient pas forcément évitées par linterruption de la
grossesse.

- Premier trimestre: la dilatation chirurgicale et [Iaspiration endo utérine sont
préférentiellement utilisés jusqu'a 16 SA. Les taux de complications sont faibles si le geste
est effectué par un praticien expérimenté. La technique d’anesthésie dépend de l'état
maternel. Ce geste doit étre effectué dans un environnement hospitalier ou une surveillance
adaptée a la pathologie maternelle est accessible. L’antibioprophylaxie administrée pour
limiter le risque d’endométrite peut étre adaptée chez ces femmes, afin de prévenir le risque
d’endocardite possiblement lié au geste en dehors des aspirations pour lesquelles une
antibioprophylaxie n’est pas indiquée. Au-dela de 16 SA I'accouchement est planifié par voie
naturelle, et si rétention un curetage sera alors indiqué. Les interruptions de grossesse
médicamenteuses restent envisageables jusqu’a 9 SA en utilisant une dose réduite de 100
pug de misoprostol et doivent étre menés en centre hospitalier afin d’en contréler le risque
hémorragique : pour ces patientes, une interruption de grossesse médicamenteuse en
ambulatoire est déconseillée en raison des risques de complications hémodynamiques et
hémorragiques qu’il comporte.

- Deuxiéme trimestre : l'interruption médicale de grossesse, en milieu de 2e trimestre, peut
étre menée en milieu hospitalier par induction du travail en utilisant du misoprostol. Cette
méthode a pour inconvénients sa durée (> 24 heures), I'inconfort perpartum qu’elle induit et
la nécessité potentielle d’une aspiration endo utérin secondaire en cas de rétention
placentaire. La dilatation et I'évacuation chirurgicales sont privilégiées dans certains pays au
2e trimestre.

4.3.4 Prise en charge spécifiques des complications cardiovasculaires

La prise en charge des complications cardiovasculaires est détaillée dans I'annexe 3. Elle
est généralisable a toutes les grossesses sur cardiopathie maternelle incluant les
cardiopathies congénitales complexes. Il s’agit de la prise en charge des arythmies, de
l'insuffisance cardiaque, des complications thromboembolique dont celles survenant sur
valve mécanique, et de larrét cardio-respiratoire et des interventions percutanées ou
chirurgicales .



La sécurité relative des traitements médicamenteux implique la mise en balance du bénéfice
maternel par rapport au potentiel risque foetal, le risque de tératogénicité étant prépondérant
de 4 a 12 SA. Les expositions médicamenteuses durant les 2 premiéres semaines
d’'aménorrhée (SA), selon la thérapie, peuvent n’entrainer aucune conséquence ou
provoquer une FCS.

Une évaluation spécifigue du risque associé a la prise médicamenteuse au cours de la
grossesse est effectuée dans le cadre de TAMM. |l existe 6 niveaux de conduite a tenir selon
le risque qui résultent de l'appréciation et la combinaison des données chez 'animal et chez
des données cliniques.
https://ansm.sante.fr/dossiers-thematigues/medicaments-et-grossesse/informations-pour-les-
professionnels-de-sante

Chaque traitement médicamenteux doit donc étre analysé.

Il convient aussi de se référer aux bases de données médicales en ligne relatives aux agents
tératogenes (https://www.lecrat.fr pour la base francaise, www.safefetus.com pour la base
anglaise), ainsi qu’aux notices pharmaceutiques de bon usage fournies par les industriels.
L’utilisation des principaux traitements cardiologiques au cours de la grossesse est détaillée
dans [l'argumentaire disponible sur le site internet du centre de référence
(http://maladiesrares-hopitalgeorgespompidou.aphp.fr/malformations-cardiagues-
congenitales-complexes-m3c/).

4.4  Prise en charge spécifique aux cardiopathies congénitales complexes

4.41 Patientes a bas risque (shunt gauche-droit)

a. Communication inter-auriculaire et retour veineux pulmonaire
anormal (RVPA)

La grossesse est bien tolérée chez les patientes ayant une CIA/RVPA fermé(e) (classe |
OMS). Si la CIA/RVPA est ouvert(e), le risque thrombo-embolique est estimé a 5%. Les
arythmies atriales sont plus fréquentes, notamment si le shunt pré-tricuspide n’est pas
réparé ou s’il a été fermé tardivement. La pré-éclampsie et le RCIU surviennent aussi plus
frequemment. Si nécessaire (cas de cyanose sans HTAP), une CIA ostium secundum peut
étre fermée durant la grossesse : auquel cas, une anti-agrégation plaquettaire devra étre
initiée. En cas de défect non fermé, la prévention de la stase veineuse doit étre effectuée
(bas de contention, alitement prolongé a éviter) et la prévention des embolies paradoxales
respectée lors des soins.

b. Canal atrio-ventriculaire (CAV)

La grossesse est généralement bien tolérée lorsque le CAV est réparé, a risque modéré
(classe OMS II). La survenue d’arythmies et I'aggravation des fuites des valves auriculo-
ventriculaires ont été rapportées, mais le risque d’insuffisance cardiaque est faible et
concerne spécifiguement les femmes avec des fuites valvulaires sévéres ou une fonction
ventriculaire altérée. La mortalité foetale est estimée a 6% et principalement liée a la
récurrence de cardiopathie congénitale. Le suivi cardiaque doit étre réalisé au moins 1 fois
par trimestre, mensuellement ou bimensuellement chez les femmes dont les valves sont trés
fuyantes ou avec une fonction ventriculaire altérée. Les CAV partiels non réparé sans
valvulopathie sévére associée sont généralement bien tolérés pendant la grossesse.


https://ansm.sante.fr/dossiers-thematiques/medicaments-et-grossesse/informations-pour-les-professionnels-de-sante
https://ansm.sante.fr/dossiers-thematiques/medicaments-et-grossesse/informations-pour-les-professionnels-de-sante
https://www.lecrat.fr/
http://www.safefetus.com/
http://maladiesrares-hopitalgeorgespompidou.aphp.fr/malformations-cardiaques-congenitales-complexes-m3c/
http://maladiesrares-hopitalgeorgespompidou.aphp.fr/malformations-cardiaques-congenitales-complexes-m3c/

4.4.2 Dysfonction valvulaire du cceur droit

a. Anomalie d’Ebstein :

En cas d’Ebstein non compliqué, la grossesse est généralement bien tolérée (classe OMS
II). En revanche, les grossesses doivent étre déconseillées lorsqu’il existe une cyanose et/ou
une insuffisance cardiaque. Le risque que comporte la grossesse dépend essentiellement du
degré de la fuite tricuspide et de la fonction VD. Le traitement médical seul permet
généralement de juguler les symptomes en cas de fuites tricuspides importantes. La
cyanose (shunt droit-gauche atrial) et les arythmies dues a des voies accessoires sont
fréquentes, avec un risque accru d’insuffisance cardiaque maternelle et de prématurité
durant la grossesse. Les événements foetaux et néonataux sont liés a la saturation et au
débit cardiaque maternels, qui devront étre contrélés a chaque visite de suivi.

b. Tétralogie de Fallot :

En cas de tétralogie de Fallot réparée, la grossesse est généralement bien tolérée (classe
OMS II). Des complications cardiaques (arythmies et insuffisance cardiaque) ont cependant
été décrites, notamment chez les patientes prenant un traitement médicamenteux a visée
cardiaque avant la grossesse : la dysfonction du VD et/ou la présence d’'une fuite pulmonaire
modérée a sévére en sont des facteurs de risque. Le foetus présente essentiellement un
risque accru de RCIU. Un suivi trimestriel est généralement suffisant pour la plupart des
patientes, sauf pour celles ayant une fuite pulmonaire sévére associée a une alétration de la
fonction du VD qui devra étre réévaluée tous les mois ou tous les 15 jours surtout lors du
3¢me trimestre. En cas d'insuffisance cardiaque droite, un traitement diurétique et le repos
doivent étre envisagés. En l'absence d’amélioration clinique, I'extraction fcetale ou la
valvulation pulmonaire percutanée constituent des alternatives thérapeutiqgues a discuter.
Une grossesse peut également favoriser 'augmentation de la taille du VD et la survenue
d’événements cardiaqgues a long terme. Avant toute grossesse, une recherche de
microdélétion 22q11 doit étre proposée a la mére si elle n'a jamais été effectuée.

4.4.3 Dysfonctions valvulaires gauches (complexe de Shone) et aortopathies

a. Sténose mitrale congénitale :

La survenue d’insuffisance cardiaque est corrélée a la sévérité du rétrécissement. Les
complications maternelles surviennent principalement chez les patientes NYHA = |l, ayant
une PAPs > 30 mmHg, ou une sténose séveére. Les risques foetaux sont principalement la
prématurité, le RCIU, et dans 1 & 5% des cas la MFIU : ils augmentent si la méere est NYHA
[1I-IV durant la grossesse. Un test d’effort doit étre effectué avant la grossesse pour évaluer
la tolérance a 'exercice et prévoir une chirurgie préalable au besoin. Durant la grossesse, en
cas de symptdmes (développement d’hypertension pulmonaire avec PAPs estimées = 50
mmHg), les activités doivent étre limitées et les bétabloquants cardiosélectifs doivent étre
débutés. Les diurétiques, a petites doses, peuvent y étre associés. Chez les femmes
développant de la FA durant la grossesse, ou ayant du contraste spontané dans I'OG, une
grosse OG en ETT (260 mL/m?) ou de I'lC congestive, une anticoagulation efficace est
recommandée pour la prévention du risque thromboembolique. Les grossesses doivent étre
déconseillées en cas de rétrécissement mitral significatif : les interventions doivent étre
réalisées en pré-conceptionnel notamment si la surface valvulaire est < 1cm? (et a envisager
si < 1.5cm?). Les femmes non opérées présentant une dyspnée NYHA llI-1V et/ou des PAPs
= 50 mmHg sans amélioration sous traitement médical optimal durant la grossesse peuvent



nécessiter une chirurgie a cceur ouvert, la comissurotomie percutanée n’étant pas possible
sur les sténoses mitrales congénitales. La chirurgie est indiquée en cas d’échec du
traitement médical, et quand il existe un risque vital immédiat. Le suivi doit étre mensuel ou
bimensuel selon la tolérance clinigue durant la grossesse (dans les SM Iégeres, trimestriel
uniquement et immédiatement avant 'accouchement). En I'absence d’hypertension
pulmonaire chez les patientes ayant une SM minime a modérée et une NYHA 1 a ll,
I'accouchement voie basse est privilégié. La césarienne est généralement envisagée chez
les patientes appartenant a la classe NYHA 1I/IV ou atteintes d'hypertension pulmonaire, ou
chez lesquelles la commissurotomie mitrale percutanée ne peut pas étre réalisée ou a
échoué. Une surveillance maternelle accrue en post-partum est rendue nécessaire par le
risque d’insuffisance cardiaque.

b. Sténose aortique congénitale :

Si la tolérance a I'effort préconceptionnelle est normale, la grossesse est généralement bien
tolerée méme chez les patientes ayant une sténose aortique sévére. L’insuffisance
cardiaque est rare chez les femmes ayant une sténose aortique modérée et chez les
patientes asymptomatiques en préconceptionnel, mais survient chez Y4 des patientes
symptomatiques. Les complications obstétricales les plus fréquentes sont la prématurité, le
RCIU et le PAG, dont I'incidence augmente proportionnellement a la sévérité de la sténose.
En cas de survenue d’insuffisance cardiaque durant la grossesse, un traitement médical et la
restriction des activités doivent étre initiés. Les diurétiques peuvent y étre associés en cas de
symptomes congestifs. Aucune patiente ayant une sténose aortique sévére, symptomatique
ou asymptomatique avec une altération de la fonction VG ou un test d’effort pathologique, ne
devrait entreprendre une grossesse avant la réalisation d’'une intervention chirurgicale. Les
patientes asymptomatigues, méme en cas de sténose serrée, peuvent en revanche mener
une grossesse si la fonction VG et le test d’effort préconceptionnels sont normaux et que la
maladie n’a pas récemment progressé. En cas de symptomes réfractaires au traitement
médical survenant durant la grossesse, une valvuloplastie percutanée peut étre réalisée par
un praticien expérimenté. S’il existe un risque vital immédiat, un remplacement valvulaire
aprés césarienne en urgence doit étre considéré. L’intérét du TAVI n’a pas été évalué durant
la grossesse. Dans les sténoses aortiques séveres, les consultations de suivi doivent étre
mensuelles ou bimensuelles, et 'accouchement devra étre fait par césarienne si elles sont
symptomatiques. On pourra privilégier un accouchement voie basse dans les sténoses
aortiques non séveres ; les modalités d’accouchement seront discutées selon le risque
individuel dans le cas des patientes ayant une sténose aortique serrée asymptomatique. Le
suivi cardiologique devra étre rapproché dans le post-partum, la progression de la maladie
étant fréquente aprés I'accouchement.

c. Insuffisance mitrale et aortique :

Le risque de survenue d’insuffisance cardiaque est proportionnel a la fraction régurgitante, a
l'altération de la fonction cardiaque et a la présence de symptémes. Par ailleurs, la fuite est
susceptible de s’aggraver définitivement pendant la grossesse. Elle ne comporte pas de sur-
risque de complications obstétricales. Une chirurgie réparatrice préconceptionnelle doit étre
envisagée selon les recommandations actuelles. Si une fuite brutale et sévere réfractaire aux
traitements survient pendant la grossesse, la chirurgie peut ne pas étre possible : une
extraction fcetale doit alors étre effectuée avant une chirurgie cardiaque en urgence si
nécessaire. La surveillance doit étre trimestrielle pour les fuites minimees a modérées, plus
fréquentes lorsqu’elles sont sévéres. L’accouchement peut avoir lieu par voie basse sous
analgésie péridurale, idéalement avec des efforts expulsifs limités.



d. Coarctation aortigue :

La grossesse est bien tolérée dans le cas des coarctations réparées (classe OMS Il). Les
coarctations natives non réparées ou les coarctations réparées compliquées d’HTA, de
coarctation résiduelle ou d’anévrysmes de l'aorte ont un sur-risque de complications et
notamment de dissection aortique. Les dilatations aortiques et la présence d'une valve
aortique bicuspide constituent également un sur-risque de dissection aortique. Les
complications obstétricales telles que I'HTA, la pré-éclampsie et les FCS sont les plus
fréquentes. Une surveillance rapprochée de la pression artérielle (au minimum trimestrielle)
doit étre mise en place : toute HTA doit étre traitée. Une surveillance attentive de la perfusion
placentaire chez les patientes ayant une coarctation résiduelle doit également étre effectuée.
La dilatation percutanée d’une recoarctation est possible durant la grossesse, mais ne doit
étre envisagée quen cas d’HTA réfractaire ou de risque élevé de complication
maternofcetale.

e. Bicuspidie aortique :

La dilatation aortique peut survenir méme lorsque la fonction valvulaire est normale. Elle
peut étre située dans la partie distale de I'aorte ascendante, et donc peu accessible en ETT :
auqguel cas, une imagerie par scanner ou IRM devra étre effectuée en préconceptionnel. Le
risque de dissection est faible, et dépend essentiellement de la morphologie de la bicuspidie,
de la présence d’'une dilatation aortique et de la présence d’'une coarctation. La grossesse
est déconseillée lorsque le diamétre aortique est > 50 mm.

Les anomalies aortiques dans le cadre d’'un syndrome de Turner font I'objet d'un PNDS
specifique; ces femmes ayant le plus souvent recours a un don d’ovocyte. Ces grossesses
sont considérées comme a haut risque de complications vasculaires, surtout en cas de
bicuspidie aortigue ou de coarctation opérée.
(https://www.hassante.fr/upload/docs/application/pdf/pnds_turner_web.pdf)

4.4.4 Anomalies de connexions : transposition des gros vaisseaux (TGV) et double
discordance

Dans la TGV, le risque que comporte la grossesse est augmenté essentiellement chez les
patientes ayant eu une réparation effectuée a I'étage atrial (switch atrial type Senning-
Mustard) car le VD reste systémique, tout comme dans la double discordance. Le risque
dépend du statut fonctionnel, de la fonction VD, des antécédents d’arythmies et des Iésions
associées (sténose pulmonaire, CIV par exemple). Le risque de troubles du rythme et
d’insuffisance cardiague est accru chez ces patientes (classe OMS ). Les femmes
enceintes ayant une double discordance ont également plus de risques de développer un
BAV. L’altération de la fonction du VD systémique induite par la grossesse peut également
étre irréversible, de méme que I'aggravation de la fuite tricuspide. De fait, la grossesse est
fortement déconseillée chez les femmes ayant une altération au moins modérée de la
fonction VD et/ou une fuite tricuspide d’un grade supérieur au grade modéré. Le risque de
prématurité et de PAG est augmenté (environ 38%) lors de ces grossesses, et le risque de
FCS est également accru. Une surveillance mensuelle ou bimensuelle de la fonction VD et
de la survenue d’arythmie doit étre effectuée durant la grossesse : les traitements doivent
étre adaptés en conséquence.

A l'opposé pourles patientes ayant une TGV réparée par switch artériel, le risque
d’événements lors d'une grossesse semble faible : dans la mesure ou il s’agit d'une
technique chirurgicale relativement récente, peu de données sont actuellement disponibles.
Il convient de bien surveiller les femmes ayant des Iésions résiduelles post-chirurgicales


https://www.hassante.fr/upload/docs/application/pdf/pnds_turner_web.pdf

(sténoses du tronc ou des branches pulmonaires, sténose supravalvulaire aortique sur la
zone d’anastomose, néoaorte dilatée, insuffisance aortique, ischémie coronaire notamment)
et de considérer les autres comme a tres bas risque.

4.4.5 Cardiopathies univentriculaires

Chez les patientes ayant une cardiopathie congénitale univentriculaire complexe palliée par
circulation de Fontan, les grossesses sont considérées a haut voire a trés haut risque
(classe OMS IlI-1V) et doivent étre déconseillées chez les patientes cyanosées avec une
saturation < 85%, une fraction d’éjection du ventricule unique altérée, une fuite modérée a
sévere des valves auriculo-ventriculaires, arythmie réfractaire, ou ayant des complications de
failing Fontan (type entéropathie exsudative) qui sont considérées classe OMS IV. Le bilan
préconceptionnel est essentiel pour autoriser la grossesse. Le risque d’arythmie et de
dégradation irréversible de la fonction du ventricule unique est tres élevé. Il existe un haut
risque de FCS, de saignements anténataux et per-partum, et de mortalité périnatale. Si une
grossesse est menée, elle doit étre exclusivement surveillée en centre expert, au moins
mensuellement avant la naissance et dans les premiéres semaines post-partum, avec
mesure réguliere de la saturation. La balance bénéfice-risque d’une anticoagulation efficace
doit étre pesée chez les patientes qui n’étaient pas anticoagulées avant la grossesse (risque
thrombo-embolique et de saignement majoré). Une anticoagulation préventive au minima est
souhaitable. Le port de bas de contention peut améliorer le retour veineux inférieur. Si elles
surviennent, les arythmies doivent étre traitées le plus rapidement possible et nécessitent
souvent le recours a la cardioversion électrique afin d’éviter une dégradation de la fonction
cardiaque. Les activités physiques doivent étre adaptées aux symptémes, et des périodes de
repos régulieres doivent étre ménagées. L’accouchement doit étre planifié et son
déroulement programmé connu par les équipes au plus tard au début du 3%™¢ trimestre, le
risque de prématurité étant élevé chez ces patientes. Le travail est susceptible d’étre trés
mal toléré si la fraction d’éjection du ventricule unique est basse, il peut étre effectué en
décubitus latéral gauche, et une surveillance clinigue compléte, continue, et parfois invasive
peut étre nécessaire pour apprécier au mieux 'hémodynamique et la volémie (KT artériel).
L’'oxygénothérapie est indiquée en cas d’hypoxémie maternelle et/ou de signes de
décompensation cardiaque. Un accouchement voie basse est possible, avec une phase
d’expulsion courte et ou d’emblée instrumentale et une anesthésie locorégionale titrée. Si la
situation maternelle est précaire ou si des complications obstétricales surviennent, une
césarienne lui sera préférée. En I'absence de complications durant 'accouchement, une
surveillance télémétrée en suites de couches est possible. Une anticoagulation préventive en
post-partum est souhaitable. Dans le cas contraire, une surveillance post-partum de 24 a
48h en USIC est nécessaire.

4.4.6 Cardiopathie cyanogéne (hors Eisenmenger)

Dans les cardiopathies complexes (réparées ou non), la cyanose montre la présence d’'un
shunt droit-gauche résiduel a I'étage atrial, ventriculaire ou ductal. Le shunt augmente au
cours de la grossesse par baisse des résistances vasculaires systémiques, aggravant
'hypoxémie. Dans ce contexte, le risque de FCS du 1° trimestre, de prématurité et de PAG
est accru lors d’une grossesse. Ce risque augmente proportionnellement a lintensité de
'hnypoxémie. Par ailleurs, la cyanose est associée a des anomalies de la coagulation : I'état
gravidique étant prothrombotique, les patientes cyanosées ont un sur-risque significatif de
thromboses et d’hémorragies lorsqu’elles sont enceintes, potentiellement aggravées par une
carence martiale.



Par les risques qu’elle comporte, la grossesse est déconseillée chez ces patientes avec des
saturations <85%. L'interruption médicale de grossesse doit étre envisagée en cas de
grossesse non planifiée. Si la patiente souhaite tout de méme mener une grossesse, une
surveillance rapprochée en centre expert est obligatoire et la mesure de la saturation en O;
doit étre effectuée a chaque consultation. Le bénéfice d’'une oxygénothérapie doit étre
discuté au cas par cas : la saturation maternelle ne sera pas forcément améliorée, mais elle
peut augmenter I'oxygénation placentaire et donc bénéficier au foetus. La croissance foetale
devra également étre étroitement surveillée. Chez ces patientes polyglobuliques, le contrdle
de 'hémoglobine et de 'hématocrite doit étre régulier, et une supplémentation prudente en
fer peut étre initiée afin de modérer I'anémie gravidique. Les saignées ne sont pas
recommandées durant la grossesse, principalement a cause de la perte en fer qu’elles
engendrent. L’anticoagulation prophylactique et le port de bas de contention doivent étre
envisageés dans la prévention du risque thrombotique, notamment en cas d’hospitalisation ou
si la patiente est alitée de fagon prolongée et pendant le post-partum.

La date et le mode d’accouchement doivent étre planifiés au cas par cas : il est préférable
qu’il ait lieu dans une maternité de type Il ou lll disposant d’'un centre de compétence en
cardiopathie congénitale de 'adulte. Le recours a I'oxygénothérapie est fréquent durant le
travail et 'accouchement, et la voie basse est préférable a une césarienne afin d’éviter les
risques associés (infectieux, hémorragiques, thromboemboliques). Durant 'accouchement
voie basse, la surveillance du rythme cardiaque et de la saturation doit étre constante. Une
extraction instrumentale (ventouse, spatules ou forceps) peut étre nécessaire en toute fin de
travail afin de limiter les efforts de poussée. Les pertes sanguines doivent étre attentivement
contrblées, et le risque d’hémorragie du post-partum doit étre anticipé. La volémie doit
également étre trés surveillée, ces patientes étant a la fois a risque de déplétion et de
surcharge. Si une césarienne est indiquée pour raisons obstétricales, I'anesthésie doit
idéalement étre conduite par un anesthésiste avec une expérience dans les cardiopathies
cyanogeénes. Afin de prévenir les embolies paradoxales favorisées par le shunt droit-gauche,
I'utérus ne devra pas étre extériorisé durant la procédure, et les voies veineuses devront étre
contrdlés pour éviter la formation de bulles. La surveillance post-partum doit avoir lieu en
USIC. Une consultation cardiologigue de suivi devra étre effectuée 1 a 2 semaines aprés le
retour a domicile, et la patiente devra étre sensibilisée aux signes clinigues devant 'amener
a consulter plus précocement.

4.4.7 Cas particulier de I’hypertension pulmonaire et du syndrome d’Eisenmenger

L’augmentation des résistances vasculaires pulmonaires ne permet pas une augmentation
du débit cardiaque induit par la grossesse, d’autant plus que le VD, peu compliant, est
incapable de tolérer la surcharge volumique de la grossesse, aboutissant & une insuffisance
cardiaque droite. La baisse des résistances vasculaires systémiques aggrave le shunt droit-
gauche dans I'Eisenmenger, aggravant donc I'hypoxémie et la cyanose. L’adaptation
cardiovasculaire nécessaire au travail et a 'accouchement est impossible, et le risque de
collapsus est donc majeur en per-partum. Enfin, I'état prothrombotique constitué par la
grossesse majore le risque d’embolie pulmonaire ou de thrombose in situ dans un contexte
ou la vascularisation pulmonaire, anormale, et la polyglobulie secondaire a la cyanose
chronique constituent en elles-mémes un état prothrombotique majeur. Devant le risque
majeur de mortalité maternelle, la grossesse est strictement déconseillée dans cette situation
clinique. Une contraception efficace est essentielle chez ces patientes. La mortalité
maternelle est proche des 10% chez les patientes avec cette condition cardiaque. En cas de
grossesse imprévue, lintérruption médicale constitue I'alternative la plus raisonnable : elle
doit étre effectuée avant 14 SA car le risque maternel est élevé au-dela. Si, malgré les
risques, la patiente désire mener une grossesse, elle doit étre étroitement surveillée en
centre expert pour les cardiopathies congénitales de l'adulte et pour I'hypertension
pulmonaire. La fonction systolique et la précharge du VD devront étre étroitement contrélées
et optimisées, et on s’attachera a faire baisser les résistances vasculaires pulmonaires. La



surveillance clinique sera au moins mensuelle, voire plus fréquente dés le début du 2°¢
trimestre, afin de contrbler la fonction VD. Les diurétiques (furosémide) doivent étre utilisés
en cas de signes congestifs, en contrélant I'absence d’hémoconcentration et I'absence de
déplétion intravasculaire excessive secondaires a leur utilisation. La saturation en O, sera
systématiquement contrblée : si elle devient < 85%, une hospitalisation pour monitoring foetal
est nécessaire. Les patientes ayant un syndrome d’Eisenmenger sont plus a risque de
carence en fer, et une supplémentation a petites doses doit étre initiée : la NFS devra étre
contrélée afin de vérifier que la polyglobulie n’est pas trop excessive sous supplémentation.
Les antagonistes des récepteurs de I'endothéline doivent étre stoppés en raison du risque
tératogene. Il est souhaitable cependant d’'instaurer un traitement vasodilatateur pulmonaire
précocement par inhibiteurs de la phosphodiestérase 5 (Sildénafii ou Tadalafil). Les
prostaglandines intraveineuses en association avec l'oxygénothérapie, peuvent aider a
abaisser les résistances vasculaires pulmonaires et sont justifiées en cas d’aggravation
clinique (NYHA 3-4) ou en préparation de I'accouchement. Les activités physiques doivent
étre minimes, le repos au lit jambes surélevées et en décubitus latéral gauche afin d’éviter la
compression cave et de favoriser le retour veineux doit étre conseillé. Une hospitalisation
pour alitement et surveillance rapprochée est généralement recommandée a partir du 3°
trimestre. Un accouchement précoce vers 34-36 SA selon le cas est souhaitable. Il doit étre
programmeé avec la possibilité de mise en place d’'une assistance circulatoire en urgence. Un
accouchement programmé par césarienne est préférable, afin d’éviter les perturbations
hémodynamiques prolongées chez ces patientes. Si un accouchement voie basse est choisi,
le travail doit étre déclenché et la phase d’expulsion doit étre assistée : les manceuvres de
poussées sont proscrites. Les ocytociques doivent également étre évités si possible ou
limités en raison d’'un risque de tachycardie réflexe et d’hypotension mal tolérée. Une péri
rachianesthésie combinée avec « mini rachianesthésie » et péridurale titrée permet de
monter le niveau d’anesthésie doucement jusqua T4 sans avoir de variations
hémodynamiques sous couvert de noradrénaline a petites doses IVSE. Les apports
hydriques excessifs sont a éviter, et les pertes sanguines doivent étre étroitement
contrélées. Tout excés d’apport doit étre traité par diurétiques. L'ECG, la saturation et un
contrble invasif continu de la pression artériel par KT artériel est nécessaire durant
I'accouchement pour ces patientes. La période du post-partum reste a trés haut risque de
mortalité maternelle : une surveillance en USIC avec saturation, scope et controle
hémodynamique précis de la pression artérielle par KTa est indispensable. La prévention du
risque thrombotiqgue par HBPM est souvent initiée dans le post-partum: le risque de
saignement doit étre étroitement surveillé chez ces patientes. Le retour a domicile ne sera
pas envisagé avant J7 a J10 du post-partum, et peut étre différé davantage afin d’optimiser
au mieux la prise en charge de l'insuffisance cardiaque droite et d’adapter les posologies des
vasodilatateurs pulmonaires, car un grand nombre de decés rapportés chez ces patients
surviennent dans le premier mois du post partum.

4.5 Recours aux associations de patients

Les associations de patients ont mis en place en collaboration avec les
professionnels des journées de sensibilisation sur I'évaluation ~réconceptionnel, le
suivi de la grossesse et le postpartum. L’association petit-coeur de beurre a
également créé une fiche « Essentielle » sur « devenir parent avec une cardiopathie
congeénitale »

Les associations joignables sont :

Petit Coeur de Beurre (PCB): contact@petitcoeurdebeurre.fr


mailto:contact@petitcoeurdebeurre.fr

Association nationale des cardiopathies congénitales (ANCC) :
https://www.ancc.asso.fr/

Association France Cardiopathies Congénitales (http:/francecc.com) malil
contact@francecc.com

5 Suivi

5.1 Objectifs

La grossesse peut avoir un retentissement sur la fonction cardiaque et aggraver des lésions
valvulaires, la fonction ventriculaire ou la sévérité d’une HTAP. L’évaluation post-partum
consiste surtout a réévaluer 'état cardiaque apreés la

5.2 Professionnels impliqués (et modalités de coordination)

Les patientes peuvent étre revues pas la sage femme, le médecin généraliste, le
gynécologue-obstétricien et le cardiologue. La visite auprés du cardiologue expert en
cardiopathie congénitale est souhaitable dans le mois ou dans les 6 mois selon la sévérité
de la cardiopathie et des événements cardiovasculaires survenus lors de la grossesse. Cette
visite doit étre programmeée juste apres I'accouchement (dés la sortie d’hospitalisation).

5.3 Rythme et contenu des consultations

Selon la gravité de la cardiopathie (cf classification OMS modifiée), la patiente devra étre
réévaluée par un cardiologue spécialisé en cardiologie congénitale dans les 15j, 3 a 6 mois
du postpartum.

5.4 Examens complémentaires

Une évaluation clinique, ECG, échocardiographique est indispensable et selon la sévérité de
la Iésion cardiaque résiduelle, un dosage du Nt-proBNP (ou BNP) et un test d’effort (VO2)
seront nécessaire lors de cette évaluation
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Annexe 3. Principales complications
cardiovasculaires et leur traitement

1 Principales arythmies et traitement

Les arythmies symptomatiques sont donc fréquentes chez les femmes enceintes ayant une
cardiopathie congénitale, notamment lorsqu’elles ont déja des antécédents d’arythmies. Ces
troubles du rythme résultent de la surcharge volumique, de l'excitabilité accrue des
récepteurs adrénergiques et de la présence de cicatrices chirurgicales liées aux
interventions cardiaques. lls peuvent étre inauguraux au moment de la grossesse. Les
antécédents maternels d’arythmies doivent donc étre pris en compte des la visite pré-
conceptionnelle, le risque de récurrence étant important. Les traitements anti-arythmiques
doivent étre maintenus et réévalués durant la grossesse, 'augmentation progressive des
posologies pouvant étre nécessaire avec I'augmentation de la surcharge volumique. La
plupart des traitements traversent la barriére placentaire et tendent a étre évités au 1°¢
trimestre a moins qu’ils ne soient strictement nécessaires : on peut se référer au tableau 1
en annexe et aux bases de données en ligne (CRAT) afin d’évaluer la sécurité de leur
utilisation.

La gestion de l'arythmie chez ces femmes durant la grossesse est généralement similaire
aux patientes non enceintes. Une attention particuliere doit néanmoins étre portée a celles
dont ’hémodynamique est précaire et chez qui I'arythmie pourrait étre mal tolérée (altération
de la fonction ventriculaire, cardiopathies univentriculaires, transpositions des gros vaisseaux
aprés switch atrial et Eisenmenger notamment) et augmenterait alors la morbimortalité
maternofcetale. Toute arythmie doit étre traitée, car responsable d’hypoperfusion placentaire
mettant en péril le foetus et augmentant le risque d’accouchement prématuré. Les récidives
d’arythmies sont également fréquentes durant le travail et en post-partum : une surveillance
ECG continue doit donc étre instaurée pendant le travail, 'accouchement et le post-partum
immédiat chez les femmes ayant des antécédents d’arythmies avant et/ou pendant la
grossesse.

Chez les femmes avec désir de grossesse présentant des arythmies documentées, il est
préférable de planifier une exploration +/- ablation avant la grossesse pour limiter le risque
de récidives pendant la gestation.

1.1 TSV paroxystique

La digoxine et les bétabloquants sont souvent utilisés pour traiter la TSV ou la FA
paroxystique durant la grossesse. L'adénosine peut également étre utilisée pour pour réduire
les tachycardies jonctionnelles aprés échec des manceuvres vagales. L'adénosine met en
effet fin a la plupart des TSV par réentrée impliquant le nceud auriculo-ventriculaire : elle ne
traverse pas la barriere placentaire (c’est donc le traitement de choix), contrairement aux
bétabloquants qui sont généralement bien tolérés et considérés comme sécures bien qu’ils
puissent favoriser les bradycardies foetales, les hypoglycémies, les naissances prématurées
et les PAG. On évitera I'aténolol, significativement associé aux RCIU. Les inhibiteurs
calcigues ne comportent pas de risque tératogéne comme le prouve leur utilisation en tant
gu’'agent tocolytique dans les MAP : ils permettent de diminuer la FC en ralentissant la
conduction AV. Chez les patientes ayant une voie accessoire, la flecaine ou la propafenone
peuvent éventuellement étre ulitisées en fonction de la cardiopathie sous-jacente apres avis
spécialisé auprés dun rythmologue congénitaliste. Toute TSV mal tolérée
hémodynamiquement doit étre cardioversée électriguement, méme chez la femme enceinte.



Si le terme est viable pour I'enfant, cette cardioversion doit étre réalisée a proximité de la
maternité du fait du risque de mort foetal in-utero par phénomene de R sur T et de trouble du
rythme foetal, justifiant une extraction de I'enfant en urgence par césarienne (équipe sur
place).

1.2 Flutter auriculaire, FA

Une stratégie de contrdle du rythme est privilégiée en premiére intention. Les B-bloquants
cardiosélectifs constituent le traitement de premier choix et sont considérés comme s(rs
pendant la grossesse avec toutefois un retentissement possible sur la croissance feetale. En
cas d’échec, les autres options sont les agents de la classe 1C (propafénone, flécainide) ou
le sotalol en fonction de la cardiopathie sous-jacente aprés avis spécialisé auprés d’un
rythmologue congénitaliste. En cas d’échec de contréle du rythme (maintien en rythme
sinusal), il est parfois necessaire d’accepter I'arythmie et de contréler alors la fréquence avec
un traitement ralentisseur. On peut la aussi utiliser les 3-bloquants. En deuxiéme intention, la
digoxine ou les inhibiteurs calciques bradycardisants peuvent aussi étre utilisés. En raison
du risque de toxicité foetale notamment thyroidienne, I'amiodarone doit étre évitée autant que
possible. La prévention du risque thromboembolique s’applique et ne suit pas les indications
du CHADS, du fait d’un risque accru d’accident thromboembolique sur les cardiopathies
complexes avec trouble du rythme supra-ventriculaire.

1.3 Tachycardie ventriculaire

Les arythmies ventriculaires peuvent survenir ou étre aggravées par la grossesse. Les
patientes traitées par bétabloquants dans cette indication doivent poursuivre leur traitement
durant la grossesse, l'accouchement et le post-partum. Un épisode aigu pendant la
grossesse peut éventuellement étre traité par lidocaine IV : ce traitement ne doit pas étre
utilisé pendant 'accouchement toutefois. L’amiodarone peut également étre utilisée dans les
situations d'urgence. La cardioversion électrique reste nécessaire en cas d’instabilité
hémodynamique.

1.4 Bradyarythmies

Des troubles de la conduction peuvent coexister avec certaines cardiopathies congénitales
complexes (double discordance, transposition des gros vaisseaux palliées par une
intervention de Senning ou Mustard, hétérotaxie, canal atrio-ventriculaire, palliation de

Fontan/dérivation cavo-pulmonaire totale). lls peuvent devenir symptomatiques au cours de
la grossesse.

L’indication de stimulation peut étre portée si I'accélération de la fréquence cardiaque est
insuffisante pour s’adapter a I'hyperdébit induit par la grossesse.

Il existe quelques cas de bradycardies sinusales liées a I'hypotension maternelle en position
couchée (DD), corrigées par la mise en décubitus latéral gauche. Un PM temporaire peut
toutefois étre nécessaire en cas de symptémes persistants.

Le BAV complet isolé pré-existant a la grossesse avec rythme d’échappement a QRS fins
est généralement non compliqué, et ne nécessite pas de stimulation s’il reste stable. Lorsque
le BAV survient pendant la grossesse, il peut étre d’aggravation progressive : si une
stimulation devient nécessaire, elle est idéalement effectuée aprés 10 SA sous échoguidage
et/ou avec utilisation d’'un systéme de cartographie 3D pour limiter I'exposition du foetus aux
radiations ionisantes.

Chez les patientes déja appareillées avant la grossesse, un contrdle du PM et de la durée de
vie de la batterie devra étre effectué en pré-conceptionnel. Par ailleurs, chez celles



appareillées pour dysfonction sinusale, la fréquence de stimulation minimale devra étre
augmenteée afin de mimer 'augmentation de la FC physiologique nécessaire a la grossesse.

1.5 Cas particuliers des traitements invasifs

La cardioversion électrique est sécure a tous les stades de la grossesse. Les risques
d’induire une arythmie foetale ou un accoichement prématuré semblent trés faibles s’ils
existent. Il convient néanmoins de contréler le rythme cardiaque foetal par monitoring
systématique apres cardioversion électrique maternelle.

- Ablation par cathéter : I'évaluation pré-conceptionnelle doit avoir permis de la réaliser avant
la grossesse si elle est nécessaire pour éviter les traitements délétéres durant la grossesse.
Il reste possible de I'effectuer pendant la grossesse, idéalement différée au 2¢ trimestre en
utilisation des systéemes de cartographie 3D sans utilisation de fluoroscopie (ou avec une
exposition minime).

- Implantation de PM/DAI : I'évaluation pré-conceptionnelle doit avoir permis de I'effectuer
avant la grossesse chez les patientes a haut risque. Si I'implantation devient nécessaire
durant la grossesse, elle peut étre effectuée avec pas ou peu de radiations, idéalement
aprés 10 SA. En cas de pose de DAI, il faut tenir compte de la stabilité hémodynamique
maternelle et foetale et évaluer I'impact potentiel avant d’envisager de tester le dispositif.
Les dispositifs posés devront étre interrogés avant I'accouchement. || ne semble pas
nécessaire de désactiver un DAI pour 'accouchement, hormis pour les DAI sous-cutanés car
plus a risque d’administrer des chocs inappropriés, et en cas de césarienne si une
cautérisation électrique doit étre utilisée. Si le DAl a été désactivé, un DAE doit étre a
proximité et rapidement disponible si besoin.

2 Complications thromboemboliques et traitement

La prévention du risque thromboembolique doit étre effectuée chez les femmes a haut risque
afin d’en éviter la survenue ou la récidive durant la grossesse. Ce risque est propre a chaque
cardiopathie et concerne aussi bien la circulation veineuse que systémique, la formation de
thrombus ou d’embolie.

Les HBPM constituent le traitement préventif et thérapeutique de référence chez les femmes
enceintes. La dose prophylactique est enoxaparine 4000Ul en une fois pour toutes les
patientes chez qui s’est indiqué, quelque soit le poids. Une prophylaxie 4000Ul x 2 est
indiqué dans les risques thromboemboliques élevé, notamment ches les patiente avec un
ventricule unique et un montage de Fontan (ou dérivation cavopulmonaire totale) et en cas
d’obésité, sans nécessité de controle de I'anti Xa.

Le diagnostic d’embolie pulmonaire suit un [lalgorythme défini par les récentes
recommandations de 'ESC (2019). Le dosage des D-dimeres doit étre interpréter en fonction
du trimestre de grossesse, notamment chez les patientes a faible risque afin d’exclure une
embolie pulmonaire. En effet les taux de D-diméres augmentent continuellement au cours de
la grossesse. En cas de propbabilité trés élevée ou de probabilité faible a intermédiaire avec
D dimeéres positifs, un examen d’'imagerie reste indispensable pour asseoir le diagnostic. Un
échodoppler vasculaire est indiqué : s’il est anormal, une anticoagulation efficace doit étre
initiée sans délai. S'’il est normal et que le doute subsiste, un angioscanner low-dose ou une
scintigraphie de perfusion doit étre effectuée et ses risques doivent étre expliqués a la
patiente. Du fait des difficultés chez les femmes enceintes qui sont plus souvent
dyspnéiques et tachycarde, et que I'embolie pulmonaire est une des premieres causes
directes de mortalité maternelle, 'angioscanner est facilement prescrit. Le traitement curatif



repose préférentiellement sur les HBPM en une ou 2 injections par jour, dont la posologie est
basée sur le poids en début de grossesse. Pour la majorité des patientes recevant un
traitement par HBPM pour embolie pulmonaire pendant la grossesse, I'utilité clinique des
mesures en série de I'activité anti-Xa pour guider la posologie reste incertaine. En cas d’EP
massive, les HNF sont préférées aux HBPM en phase aigué : si une thrombolyse a été
effectuée (instabilité hémodynamique), la dose de charge d’'HNF n’est pas administrée et
une perfusion d’HNF en IVC est débutée a 18 Ul/kg/h. Le relais par HBPM est réalisé aprés
restauration d’un état hémodynamique stable. En cas d’allergie ou d’effet indésirable sévére
aux HBPM, le fondaparinux (7.5 mg/j chez les femmes enceintes non obéses) peut
constituer une alternative thérapeutique. Les indications a la pose de filtre cave inférieur sont
les mémes que pour les femmes non enceintes, mais I'expérience a la pose est tres limitée
et les risques qu’elle comporte dans ce contexte trés mal connus. En post-partum, la reprise
de l'anticoagulation suit les schémas déja décrits précédemment: les AVK peuvent étre
initiés 2 a 5 jours aprés I'accouchement, selon le risque hémorragique évalué par I'équipe
médicale, et maintenus durant toute la grossesse et les 6 semaines du post-partum, avec
une durée minimale de traitement de 3 mois. Si la complication thromboembolique est
survenue pendant le post-partum, le traitement anticoagulant doit étre poursuivi durant 3
mois. Les INR seront contrélés toutes les 1 a 2 semaines pour une cible entre 2 et 3. Les
AVK, uniguement coumadine et acénocoumarol, sont compatibles avec [lallaitement
maternel.

En cas de suspicion de TVP, il conviendra de réaliser un échodoppler vasculaire, qui peut
étre répété si besoin. Le dosage des D-diméres est rarement contributif. En cas de forte
suspicion clinique, une IRM avec veinographie peut étre effectuée si I'échodoppler initial
n’est pas contributif, notamment a la recherche d’une thrombose pelvienne. En pratique, si
I'échodoppler initial est négatif et la suspicion clinique forte, I'anticoagulation curative doit
étre initiée : un échodoppler de contrble sera répété a J3 et J7 pour rechercher un thrombus
constitué. Si la suspicion clinique initiale est faible, 'anticoagulation peut étre interrompue :
un échodoppler de contrdle sera répété a J3 et J7 pour contrbler I'absence de thrombus. Si
les examens de contrdle sont négatifs, le diagnostic de TVP peut étre éliminé. En cas de
TVP avérée, le traitement est similaire a celui de 'EP.

3 Cas particulier des patientes porteuses d’une valve

meécanique

La grossesse est associée a un risque élevé de complications (classe OMS lll),
principalement causé par I'anticoagulation en elle-méme. Le risque de thrombose de valve
augmente sensiblement : il dépend de la bonne gestion de I'anticoagulation, du type et de la
position de la valve, et des autres facteurs de risques maternels. Ce risque est moindre si les
AVK sont poursuivis durant la grossesse (0-4%). Certaines données suggérent qu’il serait
accru en cas de traitement par HNF, traitement susceptible d’'induire par ailleurs des effets
indésirables a type de thrombopénie et d’ostéoporose au long cours. Ce risque persiste chez
les patientes traitées par HBPM, notamment lorsque I'équilibre de I'anti-Xa n’est pas encore
atteint, mais des thromboses de valve mécanique ont également été constatées alors méme
que l'anti-Xa était dans la cible thérapeutique (5.8-7.4% tout au long de la grossesse). Des
interrogations concernant l'utilisation des HBPM chez les patientes porteuses de valves
mécaniques durant la grossesse persistent, notamment concernant la cible d’anti-Xa a
atteindre, l'efficacité de l'anticoagulation malgré la cinétique de variabilité (pics et baisses
sanguines), les délais des intervalles de contréle de l'anti-Xa et la durée d’utilisation du
traitement. Ainsi, les recommandations considerent le maintien des AVK sous controle strict
de 'INR comme la solution la plus sure (recommandation lla) pour ces patientes durant la
grossesse. Les HBPM pourraient étre d’efficacité supérieure aux HNF pour la prévention de
la thrombose de valve, sans preuve incontestable établie toutefois.



Quel que soit le régime d’anticoagulation, le risque de FCS et de complications
hémorragiques (dont 'hnémorragie de la délivrance et 'hématome rétroplacentaire) est plus
élevé, augmentant donc également le risque de naissances prématurées et de MFIU. En
outre, comme déja exposé plus haut, l'utilisation des AVK peut comporter un risque
d’embryofcetopathie selon les doses utilisées et 'age gestationnel au moment de leur
emploi. Tous ces risques doivent étre clairement expliqués a la patiente en
préconceptionnel, de méme gue les avantages et inconvénients de chaque traitement. La
compliance maternelle au traitement choisi est essentielle pour prévenir les risques et ce
point devra étre souligné. Les AVK devraient idéalement étre poursuivis durant toute la
grossesse (méme au 1° trimestre) lorsque la dose nécessaire au maintien d’une
anticoagulation efficace est basse (warfarine < 5 mg/j, acénocoumarol < 2 mg/j). L'INR cible
est défini selon les recommandations habituelles en fonction du type de valve et de sa
localisation, et doit étre contrblé toutes les 1 a 2 semaines (en laboratoire ou par auto-
contréle). Un switch par HBPM SC ou HNF IV de 8 a 14 SA (effectué en hospitalisation) est
nécessaire pour les patientes dont la dose d’AVK est trop importante, afin de prévenir les
risques d’embryofcetopathie: il peut également se discuter chez les femmes prenant de
faibles doses d’AVK si elles le souhaitent, aprés explication des bénéfices et des risques
encourus. L'objectif d’anti-Xa est idéalement 0.8-1.2 pour une prothése aortique, 1-1.2 pour
une mitrale ou une valve de la voie droite, contr6lé 1 fois par semaine une fois la cible
atteinte. A partir du 2°™ trimestre, I'utilisation des AVK est privilégiée pour toutes les
femmes. Les recommandations américaines préconisent I'association systématique
d’aspirine a doses anti-agrégantes au traitement anticoagulant pour les porteuses de valves
mécaniques : cette recommandation n’est pas reprise dans les derniers écrits européens.
L'utilisation de [l'aspirine dépendra donc du risque individuel de la patiente selon
'appréciation du cardiologue référent. Les ETT de suivi seront au moins mensuelles durant
la grossesse.

La survenue d’'une dyspnée aigué ou d’un événement embolique doit faire rechercher une
thrombose de valve par ETT puis par ETO. Un contrdle par radiocinéma de valve peut étre
effectué en limitant I'exposition feetale aux radiations. La gestion de la thrombose de valve
est identique a celles survenant chez les femmes non enceintes. Elle nécessite une
anticoagulation optimale par HNF IV, et la reprise de l'anticoagulation orale pour les
patientes dont l'anticoagulation récente était inférieure aux seuils thérapeutiques. La
chirurgie reste nécessaire en cas déchec de lanticoagulation ou pour les patientes
présentant un tableau clinique de choc obstructif. Si un acces immédiat a la chirurgie est
impossible ou si le risque chirurgical est majeur, le recours a la fibrinolyse est une alternative
a envisager. L'utilisation des principaux agents fibrinolytiques est généralement sdre, leur
haut poids moléculaire empéchant un passage transplacentaire. L’alteplase, possédant le
poids moléculaire le plus élevé, est préférentiellement utilisée (quelques fragments de
streptokinase et d’urokinase pouvant étre retrouvés dans la circulation fcetale). Le risque de
MFIU étant d’environ 30% en cas de chirurgie, la fibrinolyse doit également étre discutée en
premiére intention pour les patientes dont le risque vital n’est pas immédiat. Elle constitue
également la thérapie de premiére intention en cas de thrombose de valve mécanique de la
voie droite. Le risque d’embolie secondaire (environ 10%) et de saignement placentaire reste
préoccupant et sous-évalué durant la grossesse : les patientes doivent étre informées des
risques que comporte chaque procédure thérapeutique.

L’accouchement doit étre anticipé. Un accouchement voie basse planifié nécessite un switch
préalable de l'anticoagulation, le plus souvent par HNF IV. L’accouchement est le plus
souvent programmé entre 38 et 39SA s’il n'y a pas d’autres complication. Si I'anticoagulation
est menée par HBPM, un switch par HNF IV doit avoir lieu au moins 36h avant
'accouchement programmé. L’anticoagulation par HNF doit étre interrompue 4 & 6h avant
'accouchement (4 a 6h avant I'anesthésie péridurale si elle est souhaitée), et reprise 4 a 6h
aprés en l'absence de complications hémorragiques. La césarienne programmée reste une
bonne alternative pour les patientes a haut risque de thrombose de valve afin que
l'interruption des AVK soit la plus courte possible. Si le travail débute alors que la patiente
est toujours anticoagulée par AVK ou que leur interruption a eu lieu depuis moins de 2



semaines, l'accouchement par césarienne doit étre considéré. La reprise des AVK a
généralement lieu 48h apres I'accouchement.

4 Insuffisance cardiaque

De nombreux facteurs peuvent contribuer a la survenue d’insuffisance cardiaque chez la
femme enceinte avec une cardiopathie congénitale (arythmies, arrét des IEC, complications
obstétricales notamment). Les femmes ayant déja eu des antécédents de décompensations
cardiaques avant la grossesse et celles ayant une fonction ventriculaire altérée sont les plus
a risque. L'OAP survient plus fréequemment dans les cardiopathies congénitales type
obstacle a [I'éjection du cceur gauche, D-TGV palliée par Senning-Mustard, double
discordance, syndrome d’Eisenmenger ou lors des dysfonctions du ventricule systémique.
Les décompensations cardiaques droites sont plus fréquentes chez les patientes ayant un
antécédent d’'obstacle a I'éjection droite (Fallot, atrésies pulmonaires). Pour ces raisons, les
grossesses sont déconseillées chez les patientes ayant une dysfonction ventriculaire
systémique sévere (FE < 30%, NYHA Il ou IV), d’autant plus que la fonction ventriculaire est
susceptible d’étre définitivement dégradée par la grossesse. Dans le cas des patientes
enceintes souffrant d’insuffisance cardiaque chronique, les traitements doivent étre optimisés
avant 'accouchement : ils sont généralement identiques a ceux des patientes non enceintes,
en évitant les agents potentiellement tératogénes (inhibiteurs du systéme rénine-
angiotensine-aldostérone essentiellement, pour lesquels I'hydralazine et le risordan peuvent
constituer une alternative thérapeutique surtout en cas d’HTA). Les bétabloquants doivent
étre poursuivis (bisoprolol, metoprolol ou carvedilol). Les décompensations cardiaques
aigués surviennent le plus souvent en fin de 2°-début de 3° trimestre ou en post-partum
immédiat, parfois favorisées par des complications obstétricales (pré-éclampsie/éclampsie),
'HTA ou 'anémie gravidique. Les facteurs favorisants doivent étre traités, et les examens
nécessaires pour confirmer le diagnostic doivent étre effectués. Le dosage de BNP est
souvent utile dans ce contexte. Les patientes peuvent étre traitées par diurétiques de l'anse,
associés aux thiazidiques si nécessaire : les traitements doivent étre initiés a faible dose et
prudemment augmentés afin d’éviter une chute brutale du flux sanguin placentaire.
L’hydralazine et les dérivés nitrés peuvent étre utilisés de fagon sure pendant la grossesse,
notamment en cas d’'HTA, de dysfonction VG sévére et/ou de signes congestifs importants.
Les femmes symptomatiques doivent étre régulierement évaluées, cliniquement et en ETT,
si nécessaire toutes les semaines. L’accouchement doit étre planifié selon I'évolution
clinique, idéalement aprés 37 SA sauf si I'état maternel ne le permet pas. Si un
accouchement en urgence est nécessaire, la maturation foetale par corticothérapie
anténatale devra étre initiée selon le terme atteint (<34 SA, si le feetus est estimé viable),
sans risque accru d’insuffisance cardiaque maternelle. En cas de voie basse, les analogues
de la prostaglandine utilisés pour déclencher le travail peuvent étre déléteres de par la
baisse des résistances vasculaires systémiques qu’ils entrainent, et la surveillance des
femmes en IC doit étre trés prudente. La saturation en O2 doit étre monitorée en continu. Un
cathéter artériel peut étre nécessaire pour une surveillance et une optimisation précise de
'hnémodynamique chez ces patientes. En cas d’instabilité hémodynamique, le travail peut
étre mené en décubitus latéral gauche pour éviter la compression cave inférieure, mais le
plus souvent, en dehors des anomalies du rythme cardiaque fcetal ou le décubitus dorsal est
souhaitable, il faut laisser la patiente se mettre dans la position ou elle est le plus
confortable. Le volume des fluides administrés doit étre le plus faible possible pour ne pas
aggraver la surcharge. Le risque de décompensation cardiaque persiste en post-partum : les
thérapeutiques employées sont les mémes que chez les femmes non enceintes, sauf si la
femme allaite.

En cas d’instabilité hémodynamique voire de choc cardiogénique durant la grossesse, la
précharge doit étre optimisée et un traitement vasodilatateur doit étre initié si PAS > 110
mmHg. L’'oxygénation doit étre adaptée, pouvant aller jusqu’a la ventilation invasive si la



saturation en O2 reste <95% aprés oxygénothérapie et VNI. Un support inotrope et/ou
vasopresseur peut étre initié. Un transfert en centre expert disposant de possibilités
d’assistance doit étre effectué le plus rapidement possible, et une césarienne en urgence
pour sauvetage maternel doit étre rapidement envisagée. En l'absence d’amélioration
clinique, la transplantation cardiaque en urgence doit étre envisagée.

5 Arrét cardiorespiratoire

Les cardiopathies congénitales représentent la 3°™ cause d’ACR lors des grossesses. Les
procédures de réanimation sont les mémes que pour les patientes non enceintes. L'utérus
gravide tend a comprimer la VCI et 'aorte abdominale, altérant le retour veineux et diminuant
le débit cardiaque. Cette obstruction utérine peut favoriser I'hypotension, le choc
cardiogénique et précipiter I'arrét cardiaque chez ces patientes fragiles. Il est nécessairede
refouler 'utérus manuellement vers la gauche, d’environ 1.5 cm par rapport a la ligne
médiane afin de diminuer la compression aortocave et ainsi permettre le décubitus dorsal
nécessaire a la réanimation cardiorespiratoire dés 22 SA. Si nécessaire, la défibrillation peut
étre effectuée quel que soit le stade de la grossesse selon les recommandations habituelles
de réanimation de I'ACR, la grossesse ne modifiant ni 'impédance thoracique ni les seuils de
défibrillation. Le risque d’induire une arythmie foetale est faible : si le monitoring foetal est
réalisé, il doit étre retiré durant la défibrillation. Les accés veineux maternels doivent étre
localisés en sus-diaphragmatique, les effets des thérapeutiques administrées par voie
fémorale risquant d’étre altérés par la compression aortocave due a l'utérus gravide. Les
repéres du MCE peuvent étre modifiés (déviés vers la téte) si l'utérus est haut situé. Une
césarienne en urgence pour sauvetage maternel doit étre rapidement envisagée a 5 minutes
de no-flow afin de décomprimer le systéme aortocave et de faire naitre le nouveau-né.

6 Neécessité de procédures interventionnelles

a. Cathétérisme diagnostique et interventionnel

Avant toute indication, il faut peser le rapport bénéfice/risque d’'un cathétérisme, en
particuleir s'il existe une implication téhrapeutique. Lorsqu’il est nécessaire et qu'aucune
autre alternative n’est possible, le cathétérisme cardiaque peut étre effectué durant la
grossesse. Afin de limiter I'exposition du feetus aux radiations ionisantes, le temps
fluoroscopique, le voltage du tube a rayons X, le courant du tube, et le nombre d'images par
seconde devront étre réduits. La fluoroscopie sera employée sur un seul plan, mais
I'utilisation du biplan peut racourcir la procédure, et la ciné-angiographie sera évitée.
L’échoguidage permet également de réduire I'exposition aux radiations. Les abords jugulaire,
sous-clavier et radial seront préférés a I'abord fémoral, dans la mesure ou ces abords ne
ralongent pas la durée du geste et d’expoistion aux rayons. Le cathétérisme diagnostique est
rarement nécessaire pendant la grossesse, mais peut le devenir pour les patientes dont les
pressions pulmonaires et les résistances vasculaires ne peuvent pas étre estimées par
d’autres méthodes non-invasives. Les procédures interventionnelles sont également tres
rares et si une procédure est envisagée, elle doit étre effectuée en centre expert par un
opérateur expérimenté. Elles concernent surtout les Iésions obstructives qui sont moins bien
tolérées que les régurgitations valvulaires. Les lésions obstructives du VD sont
généralement bien tolérées : une intervention pour lever une sténose pulmonaire est
rarement nécessaire en |'absence d’insuffisance ventriculaire droite ou de symptomes
congestifs de surcharge droite, mais elle peut étre levée si besoin par valvuloplastie
pulmonaire durant la grossesse. De rares cas ont justifié une valvulation pulmonaire pendant



la grossesse (insuffisance cardiaque réfractaire). Les indications de fermeture de shunts par
cathétérisme sont également rares, mais peuvent étre nécessaires a I'étage atrial chez les
patientes enceintes cyanosées dont la croissance feetale est compromise. Elles ne doivent
pas étre effectuées en cas d’augmentation des résistances vasculaires pulmonaires ou de
signes d’insuffisance cardiaque droite. En cas d’AVC ou d’embolie paradoxale imputable a
une CIA ou un FOP, la fermeture du shunt n’est pas réalisée durant la grossesse. S'il existe
une sténose aortiqgue symptomatique, la valvuloplastie aortique peut également étre réalisée
durant la grossesse, chez les femmes dont la valve est souple et la fuite peu sévére. De
méme une angioplastie percutanée d’une coarctation ou recoarctation peut étre justifiée en
cas de signe de décompensation cardiaque ou d’HTA non contrdlée. Enfin, une angioplastie
coronaire peut étre nécessaire en cas d’ischémie myocardique symptomatique.

b. Chirurgie cardiothoracigue pendant la grossesse

La chirurgie ne doit étre effectuée pendant la grossesse qu’en cas d'absolue nécessité.
Lorsque les autres traitements ont échoué, elle peut étre menée par une équipe
multidisciplinaire expérimentée afin d’en réduire les risques, une chirurgie en urgence
comportant un risque de complications maternofcetales plus important qu’une chirurgie
programmee. Le risque de prématurité et de mortalité foetale ou néonatale sont également
aggravés par les comorbidités maternelles et par un age gestationnel précoce au moment de
la chirurgie. Le risque de mortalité maternelle induit par la CEC est actuellement similaire &
celui des femmes non enceintes. Par la diminution de la pression artérielle moyenne qu’elle
provoque, la CEC favorise I'’hypoperfusion placentaire et peut aboutir a un accouchement
prématuré ou a une MFIU dans 16 a 33 % des cas, taux qui semblerait diminuer avec
lavancement de I'dge gestationnel et la maturation foetale. Il convient donc de décaler la
chirurgie a un age gestationnel plus avancé voire de la réaliser juste aprés une naissance
par césarienne. La fréquence cardiaque fcetale sera monitorée sous CEC (si age
gestationnel > 24 SA) : le débit de la CEC, la pression artérielle moyenne et la température
maternelle seront notamment optimisées afin de maintenir une fréquence cardiaque feetale
entre 110 et 160 bpm. En cas de bradycardie fcetale prolongée <80 bpm, une césarienne
pour sauvetage feetal doit étre pratiquée si le foetus est estimé viable. Le risque foetal est
également diminué par un certain nombre de précautions opératoires ; on s’attachera a
éviter I’hypothermie, minimiser les pertes sanguines per-opératoires, maintenir une pression
artérielle moyenne > 70 mmHg, et a minimiser le temps de CEC, a en maintenir la
normothermie et un débit adapté (>2.5 L/min/m?). La compression aortocave par l'utérus
gravide devra étre évitée en placant la mére en décubitus latéral gauche modéré durant la
CEC dés > 22 SA. La kaliémie maternelle devra étre étroitement surveillée notamment en
cas de cardioplégie prolongée, et corrigée si besoin. La SpO2 et la glycémie maternelle
doivent également étre monitorées afin d’éviter les bradycardies fcetales. Si la chirurgie
cardiaque ne peut étre décalée dans le post-partum pour risque de morbimortalité maternelle
sévere et que I'age gestationnel est suffisamment avancé, notamment si la chirurgie
programmée promet d’étre longue et/ou compliquée, une césarienne immédiatement avant
ou pendant la CEC doit étre envisagée pour sauvetage foetal.
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