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De nombreux enfants nés avec des maladies complexes survivent désormais jusqu’à l’âge 

adulte avec l’espoir de mener une vie normale et productive. Ces patients ont 

inévitablement besoin de suivre un programme de transfert de leurs soins médicaux des 

centres pédiatriques vers les centres adultes. Ceci reste vrai pour les centres qui assurent 

de façon continue les soins spécialisés de la naissance à l’âge adulte car ce processus ne 

concerne pas uniquement le lieu de prise en charge mais bien d’autres aspects allant de 

l’acquisition d’une autonomie du patient dans sa participation aux décisions de soins qui le 

concerne, à l’assurabilité, en passant par la prévention cardiovasculaire au sens large ou 

la limitation des conduites à risque. Malheureusement, en l'absence de programmes 

structurés pour préparer cette transition, ces soins des jeunes adultes sont souvent 

retardés ou inappropriés. Ceci produit un stress émotionnel et parfois financier difficile à 

surmonter. Dans le pire des cas, et comme cela arrive fréquemment, les patients sont 

perdus de vus et n’ont pas de suivi approprié. Aujourd’hui, le nombre des adultes ayant 

une cardiopathie congénitale (CC) est en hausse exponentielle1-8. En extrapolant les 

résultats de l’étude de Marelli et al... 8 à la population française, le nombre des patients 

adultes ayant une CC atteindrait 200 000 individus dont la moitié auraient des CC 

complexes. Aujourd’hui moins de 30% de ces adultes ont un suivi approprié dans des 

centres spécialisés dans les CC de l’adulte et il est tout aussi surprenant de constater que 

moins de 15% des patients suivis dans ces centres ont une CC complexe 8. Cela montre 

bien que la prise en charge de cette population est inadéquate et que l’améliorer ne peut 

qu’être bénéfique aux patients mais aussi au système de santé qui devrait voir s’alourdir la 

part de ces patients compliqués dans les services de cardiologie d’adultes où leur accueil 

reste de qualité insuffisante en France. La première étape essentielle de l’amélioration de 

cette prise en charge est la mise en place d’un processus de transition de l’adolescence 

vers l’âge adulte qui soit bien planifié et bien exécuté. 

Les objectifs d'un programme de transition doivent préparer les jeunes adultes au transfert 

des soins. Ce programme doit fournir sans interruption des soins adaptés au patient, à 

son âge et à son développement personnel à la fois intellectuel et émotionnel. Ce 

programme doit être à la fois complet et flexible. Il doit comprendre une éducation 

appropriée sur la CC pour chaque patient, promouvoir ses facultés à communiquer sur 

son état de santé et lui permettre de s’approprier les décisions de soin qui lui seront 

proposées9-13. Il doit également favoriser une plus grande indépendance personnelle en 

particulier un plus grand sentiment de contrôle sur sa santé, les soins qu’il requiert ou son 

environnement psychosocial. Le but ultime d'un programme de transition est d'optimiser la 

qualité de vie (QdV), l'espérance de vie et la productivité de ces futurs adultes14. 
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Le développement d’un programme de transition idéal est un objectif louable mais difficile 

à mettre en place dans l’environnement de soins actuel de la France qui valorise peu ce 

type de programme. Néanmoins, en nous inspirant de l’exemple de l'American Heart 

Association (AHA)15, nous avons rédigé des recommandations sur la pratique de la 

transition en tenant compte de leur application possible dans le système de soins français. 

Ces propositions sont le fruit du travail du Centre de Référence « Malformations 

cardiaques congénitales complexes » - M3C. Elles constituent une base de travail ayant 

pour but l’appropriation par les différents acteurs de la filière de soins en cardiologie 

congénitale du problème actuellement très prégnant de la transition dans le domaine des 

CC. 

 

I. Concepts de la transition 
Aux États-Unis, 26.6% des enfants ont une maladie chronique16. Parmi eux, 7.4% sont 

toujours atteints après l’âge de 14 ans. Ces chiffres sont en augmentation en raison de 

l'amélioration des moyens diagnostiques, de l’accès facilité aux soins et d’une 

augmentation de la survie pour de nombreuses affections congénitales ou chroniques qui, 

historiquement, étaient responsables d’une mortalité infantile élevée. C’est le cas pour les 

CC. En effet, les progrès de la cardiologie congénitale périnatale et de la chirurgie 

cardiaque congénitale ont considérablement amélioré l’espérance de vie des patients 

ayant une CC. Aujourd’hui près de 90% de ces enfants survivent jusqu’à l’âge adulte et se 

préparent à mener pour la plupart une vie normale sous surveillance médicale17. La 

transition médicale est le processus de passage d'un système médical pédiatrique à un 

système médical adulte. Le transfert désigne le point exact dans le temps où la 

responsabilité des soins du patient est passée aux médecins d'adulte. L'objectif de la 

transition est de permettre une continuité de soins de grande qualité, distribués sans 

interruption de l'adolescence à l'âge adulte de façon adaptée au système de 

santé18.Toutefois, la transition vers une vie adulte des patients ayant une maladie 

congénitale ou ayant besoin de soins au long cours est plus difficile car il est souvent 

impossible d'obtenir une prise en charge de qualité identique à celle de la pédiatrie 

spécialisée le plus souvent pour des raisons structurelles mais également conjoncturelles. 

La circulaire ministérielle de 200419 insiste sur le fait que le relais de la prise en charge 

des adolescents passant à l’âge adulte dusse être organisé, sous forme par exemple de 

consultations communes de transition entre pédiatres et médecins d’adultes. Cette prise 

en charge correspond à un niveau d’expertise et de recours indispensable associé à des 

missions particulières que sont l’élaboration de protocoles de prise en charge et leurs 
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modalités d’évaluation, le transfert de compétences et la formation des acteurs 

hospitaliers (médecins en formation, médecins d’adultes amenés à prendre en charge des 

enfants dans le cadre de coopérations locales définies, personnels paramédicaux…) et 

ambulatoires, ainsi que l’animation des réseaux et filières de soins constitués autour d’une 

ou de plusieurs pathologies. 

 

Les résultats de la transition sont encore sous-optimaux en particulier en France où nous 

n’avons aucune évaluation de ces processus20,21. Plusieurs mesures ont cependant été 

identifiées pour augmenter la réussite du processus de transition d'un enfant ayant des 

besoins de soins particuliers d'un système pédiatrique (centré sur la famille) à un centre 

adulte. Ces mesures sont les suivantes : 

a. Une prise en charge globale coordonnée et gérée par le centre de soins tertiaires ou le 

centre de compétences ayant une pratique de la sur-spécialité, 

b. L'accès au financement des soins (changement de régime de sécurité social : 

parent/patient, étudiant/régime général), 

c. La formation des médecins d’adultes dans la gestion des maladies chroniques qui 

auparavant était dévolue exclusivement aux enfants car aucun ne devenait adulte, 

d. Une continuité et une communication coordonnée entre les patients, leur familles et les 

soignants des secteurs pédiatriques et adultes indispensables pour faciliter la transition 

puis le transfert. 

 

En 2004, Reid et al.20 ont noté que seuls 48% des adolescents ayant une CC ont suivi de 

façon optimale un processus de transition puis de transfert vers un centre adulte 

spécialisé. Ces données suggèrent que la transition est un processus continu qui doit être 

débuté dans l’enfance, renforcé à l’adolescence et supporté par un programme 

d’éducation et d’information solide pour garantir son succès. La Société de Médecine de 

l'Adolescence décrit la transition comme «un processus planifié qui aborde les besoins 

médicaux, psychosociaux et éducatifs ou professionnels des adolescents et des jeunes 

adultes avec des pathologies chroniques au moment du passage d’un centre de soins 

pédiatrique vers un centre de soins d’adulte »9. Nous avons construit ce document (en 

nous inspirant largement des travaux de l’American Heart Association, et en nous référant 

aux recommandations internationales disponibles sur certains thèmes spécifiques) afin de 

fournir des directions pour les cliniciens qui leur permettent de prendre en charge 

précocement et de façon optimisée les patients ayant une CC pendant cette période de 

transition et de transfert. Nous espérons que ce guide résumé augmentera le succès de 
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ce processus dans les centres de cardiologie congénitale français et en particulier dans le 

réseau M3C. 

 

II . Le calendrier du processus de transition 
Il dépend du patient et de sa maturité physique et cognitive. Il doit donc être 

individualisé22. Le niveau de développement du patient doit être évalué par rapport aux 

étapes normales du développement (tableau 1)4 en tenant compte du fait qu’il s’agit de 

patients ayant une maladie chronique (tableau 2)23 et ayant une CC (tableau 3)4. 

«Imaginer un avenir» est une première étape importante dans le processus de transition 

et cette étape débute au moment du diagnostic de la maladie chronique24. Ceci souligne 

l’importance d’une discussion précoce qui doit faire participer les parents en les incitant à 

exprimer leurs attentes sur l'avenir, l’éducation, l’emploi et l’indépendance de leur enfant 

qui va grandir24. Tout comme les patients sont prêts à prendre une responsabilité 

croissante dans leur santé, les parents doivent bénéficier d'une éducation et d’un soutien 

pour qu’ils transmettent progressivement la responsabilité des soins à leur enfant. Dès le 

diagnostic initial, la discussion avec les parents doit faire référence à la transition pour les 

aider à s’y préparer. 

Préparer le patient lui-même à se prendre en charge personnellement est un processus 

continu qui devrait commencer dans la petite enfance et se poursuivre à l’âge adulte25. 

Cette anticipation de la période de transition doit lui permettre de développer la 

compétence à se prendre en charge de manière autonome26. La connaissance des étapes 

du développement de l'adolescence et de l'impact de la maladie chronique sont 

essentielles pour réussir la transition27. La récente Task-force de l'American College of 

Cardiology « ACC/AHA Guidelines on the Management of Adults With Congenital Heart 

Disease", recommande que le processus de transition commence dès l’âge de 12 ans15. 

Pendant l'enfance, le patient doit être impliqué de façon croissante dans les discussions 

qui concernent son diagnostic, son traitement ou encore les limitations qui lui sont 

imposées dans certains domaines comme la pratique d’un sport. Durant l’adolescence, 

des sujets comme les règles hygiéno-diététiques, les risques du tabagisme, de l'alcool et 

de certains médicaments doivent être abordés et revus régulièrement. Les conseils sur 

l’orientation professionnelle et l’emploi doivent être donnés jusqu'à l'âge adulte25. Des 

informations cohérentes et adaptées doivent être fournies sur les thèmes de la 

contraception, de la grossesse et des risques de récurrence pour la descendance. Les 

connaissances disponibles sur les complications potentielles et le pronostic à long terme 

doivent également faire l’objet d’informations. Le tableau 2 décrit les mesures pratiques 
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qui peuvent être entreprises en fonction de l’âge, en supposant qu’elles soient adaptées 

au niveau de développement de l’adolescent. Chez les patients ayant un retard de 

développement, ce calendrier devra être modifié de façon appropriée. L’autonomie du 

patient pour les soins ne doit pas être au premier plan lors du transfert vers les centres 

adultes mais doit faire partie d’un processus continu de préparation du jeune patient aux 

changements liés à ce transfert. Il est important de mentionner que si certaines équipes 

assurent la prise en charge de façon continue depuis la période néonatale jusqu’à l’âge 

adulte, les patients suivis dans ces groupes doivent tout de même bénéficier de ce 

processus de transition. 

Avant le transfert, il faut assurer une continuité de la prise en charge médicale et 

chirurgicale propre au patient. Un document résumant l'histoire médicale du patient doit 

être produit pour permettre une collaboration efficace entre les cardiopédiatres et 

cardiologues adultes17. Une lettre de « transfert de soins » contenant les informations 

médicales et psychosociales du patient et un projet de soins doit être fournie au centre 

référent spécialisé dans le suivi des CC de l’adulte, ainsi qu’au patient s’il est amené à 

changer de région. 

 

III. Retentissement d’une affection chronique comme une cardiopathie 
congénitale sur la famille et le développement social 

Les patients 

Les CC, en particulier les formes complexes, sont des maladies chroniques nécessitant un 

suivi médical à long terme, des ajustements de traitement et parfois des hospitalisations 

répétées. Elles peuvent avoir pour conséquence de l’absentéisme scolaire qui peut altérer 

l'image et l’estime de soi qu’a l’adolescent et affecter son développement personnel27-30. 

Tout au long du processus de transition, il est important que les médecins perçoivent 

comment l’adolescent et sa famille interprètent le diagnostic de la CC et les informations 

pronostiques qui ont déjà été fournies. Les études faites dans ce domaine ont 

constamment montré que l'adaptation psychologique n'est pas proportionnelle à la 

sévérité de l'atteinte cardiaque31-36. La dynamique culturelle et familiale et les expériences 

passées à la fois au sein et en dehors de l'environnement de soins sont des facteurs 

importants à prendre en compte lors de la préparation des adolescents et de leurs familles 

au  processus de transition. Les premières études ont donné des résultats contradictoires 

sur les difficultés émotionnelles et les problèmes comportementaux des adolescents 

atteints de CC. Bien que certaines d’entre elles aient mis en évidence un excès d'anxiété, 



 
 

10 

une diminution de l'estime de soi, de la dépression, une dépendance accrue, une faible 

adaptation émotionnelle et sociale chez les adolescents ayant une CC37-40, d’autres n’ont 

retrouvé aucun problème psychopathologique significatif41-42. Cette disparité a été 

attribuée à des différences de méthodologie, à l’hétérogénéité des CC ou à la petite taille 

des échantillons étudiés43. Une méta-analyse récente portant sur onze études sur les 

problèmes psychologiques des enfants et adolescents ayant une CC a montré que les 

enfants plus âgés et les adolescents avaient un risque accru de problèmes d'intériorisation 

(ex : la dépression, l’anxiété) et d'extériorisation (ex : l'agressivité, l’hyperactivité) 

comparés aux sujets contrôles35. Une autre étude a examiné les patients dans une seule 

institution avant 1980 et 10 ans plus tard afin de savoir si les nouvelles modalités de 

traitement et l’amélioration des résultats chirurgicaux modifiaient les conséquences 

psychosociales dans cette population. Aucune différence n’a été observée suggérant que 

les conséquences psychologiques de la prise en charge des CC ne suivent pas les 

avancées médicales et chirurgicales44. Il reste que le pourcentage d’adolescents et 

d’adultes ayant une CC qui ont des problèmes émotionnels et de comportement est 

légèrement supérieur à la population générale45. 

Certaines études qualitatives utilisant des interviews semi-structurées ont récemment 

donné un aperçu de l'expérience sociale des adolescents ayant une CC. Celles-ci 

montrent que bien que ceux-ci essayent de vivre une vie normale, ils se sentent 

«différents» et écartés par leurs pairs en raison de leur cardiopathie46. Les adolescents 

parlent de dilemmes et de préoccupations communes tels que la nécessité ou pas de 

divulguer leur maladie cardiaque à d'autres, la peur du rejet ou d’autres effets inconnus 

sur leurs relations sociales ainsi que la peur de créer des relations trop étroites à cause de 

leur CC. Les adolescents reconnaissent la nécessité de prendre un rôle plus actif dans la 

gestion de leur santé mais ils ne savent pas comment commencer46. Dans le rapport de 

Tong et al. 46, les adolescents sont très préoccupés de leur avenir et témoignent de fortes 

incertitudes sur leur espérance de vie. Dans une autre étude, les adolescents et les 

jeunes adultes ont tendance à avoir des attentes irréalistes sur leur espérance de vie et 

certaines données qualitatives suggèrent un manque de sensibilisation et de 

compréhension des risques qu’ils courent en termes de santé par rapport à des sujets 

sains47. Il reste que les adolescents ayant une CC sont moins susceptibles de fumer, de 

boire de l'alcool ou de consommer des drogues illicites. Ils ont également un  

comportement sexuel moins actif que leurs pairs48,49. 
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Birks50 a constaté que les préoccupations liées à l'incapacité de rivaliser avec leurs pairs 

sur le plan physique ou de consommer librement de l'alcool (à cause des effets 

secondaires des médicaments) sont particulièrement difficiles à supporter et constituent 

une source d'isolement. Dans une autre étude qualitative, les adolescents ont adopté des 

stratégies pour faire face à leurs limitations physiques en rapport avec leur maladie mais 

la discrimination et l'intimidation de leurs pairs les ont exclus et leur ont laissé un 

sentiment de colère51. L’évaluation de la QdV chez les adolescents ayant une CC utilisant 

le « Pediatric Quality of Life Inventory » montre une altération de la QdV qui intéresse les 

aspects physiques, psychosociaux et surtout scolaires. Le sentiment de colère ou 

d’inquiétude au sujet de l’avenir est souvent dans ces études sans rapport avec la gravité 

de la cardiopathie. En revanche, Culbert52 qui a utilisé le « Child Health Questionnaire » 

pour examiner l'état de santé ou la QdV des adolescents ayant une transposition des gros 

vaisseaux 11 à 15 ans après leur réparation initiale a conclu que l'état de santé perçu par 

cette cohorte était excellent et qu’il n’y avait aucune différence significative par rapport aux 

populations contrôles. De plus, la QdV des patients ayant eu un switch artériel par rapport 

à ceux qui avait eu un switch atrial (Senning ou Mustard) était meilleure et cela pouvait 

être sous-tendu par la durée plus longue d’exposition à la cyanose52. Globalement, les 

données combinées quantitatives et qualitatives sur la QdV des adolescents ayant une 

CC suggèrent qu'ils font face à des problèmes spécifiques en plus de ceux qui sont 

habituels à l’adolescence. Il est important pour la pratique clinique de comprendre les 

raisons de la perception particulière des adolescents de leur état de santé et de leur QdV 

pour leur fournir une éducation et un soutien appropriés pendant le processus de 

transition. 

Les parents et la famille 

La planification de la transition pour les adolescents ayant une CC ne peut se faire sans 

une évaluation parallèle de l'impact du diagnostic sur leurs parents. Au cours de leur 

développement, les enfants et les adolescents apprennent et prennent des repères auprès 

de leurs parents sur la façon de gérer et de s'adapter à leur maladie. Si les parents 

doivent jouer un rôle actif dans le processus de transition, certains d’entre eux trouvent 

cela particulièrement difficile. Il n’est pas rare qu’en raison de la nature chronique de la 

CC, de nombreux parents aient consacré beaucoup de temps et d'énergie au suivi 

médical de leur enfant espérant ainsi leur assurer une meilleure santé et survie. De 

nombreuses études suggèrent que les parents des enfants atteints de CC sont plus 

susceptibles d’avoir des signes de dépression, d'anxiété, de stress et de colère ainsi 
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qu’une altération de leur QdV53-57. Plusieurs études ont ainsi montré que l'anxiété 

parentale à propos de l’éducation d’un enfant ayant une CC est plus directement liée au 

diagnostic qu’à la gravité de la cardiopathie31,32,53,54,56,58. En outre, la qualité de la relation 

parent-enfant et non la gravité de la maladie reste la seule clé d’une transition réussie. En 

effet, la perception par l’adolescent d’une acceptation parentale a un effet très positif sur le 

bien-être psychologique de l'adolescent33,59. A l’inverse, l'anxiété parentale peut conduire 

à la surprotection et peut également expliquer la réticence des parents à laisser une plus 

grande responsabilité dans la gestion de la maladie à leurs adolescents27,60. Beaucoup 

d'adultes ayant une CC parlent de la surprotection parentale pendant leur 

adolescence32,51,61,62. Cette attitude des parents peut soit entraver soit favoriser 

l'intégration appropriée de la maladie dans le style de vie de l’adolescent63. Parfois, même 

si les parents ont laissé le contrôle de la maladie et de ses soins à leur enfant devenu 

adulte, il peut y avoir un déplacement de cette responsabilité à nouveau vers les parents 

dans des situations où la communication avec l’équipe soignante n’est plus bonne ou 

quand le sentiment que les soins médicaux sont insuffisants ou insatisfaisants apparaît62. 

C’est pourquoi McDonagh64 a souligné l'importance de «négocier» l’implication des 

parents tout au long du processus de transition.  

Une difficulté supplémentaire vient du fait que la perception de la QdV selon les parents 

ou l’adolescent n’est pas toujours concordante. Casey65 a constaté que les parents sous-

estimaient la tolérance de leur enfant à l’effort dans 80% des cas. Dans leur étude sur la 

QdV des enfants ayant une CC, Uzark (36) a constaté que les désaccords parent-enfants 

sur la QdV étaient systématiques chez les adolescents et moindre chez les enfants plus 

jeunes, les différences étant plus marquées dans le domaine social. Des résultats 

discordants ont été noté dans d’autres études qui montrent que les enfants et les 

adolescents ayant une CC ont plus de problèmes comportementaux ou affectifs ainsi 

qu’une plus mauvaise QdV que ce que signalent leurs parents à leur sujet66, 67. Ces 

différents travaux confirment que pour mieux appréhender l'impact de la CC chez les 

adolescents il est important de recueillir des informations venant de leur part et 

simultanément de leurs parents. Les parents sont donc des collaborateurs majeurs du 

processus de transition mais d’autres membres de la famille peuvent parfois être intégrés 

dans le processus. Les données sur l'impact de la CC sur les autres membres de la 

famille sont rares mais elles sont intéressantes à citer. Janus et Goldberg68 ont examiné 

l'impact de la CC d’un enfant sur la fratrie saine et il semble que les troubles du 

comportement dans la fratrie soient en grande partie liés à l’agressivité du traitement 

administré à leur frère ou sœur atteint ainsi qu’à ses capacités d’adaptation aux 
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conséquences de la maladie68. Sur la base d'une enquête parentale, Wray et Maynard69 

ont signalé qu'avoir un enfant ayant une CC était perçu comme ayant un impact négatif 

dans de nombreux domaines de la vie de famille dans environ 20% des cas, en particulier 

dans les familles pour lesquelles la cardiopathie était perçue comme plus sévère. Les 

relations intrafamiliales sont affectées d'une manière très différente: dans 43% des cas la 

CC d’un enfant entraine un rapprochement des membres de la famille et seulement 8% de 

familles disent se sentir mises à l’écart du faitde la maladie de leur enfant69. 

 

Recommandations 
Pour les adolescents  
 1. Le calendrier de la transition doit être guidé par les relations affectives, la maturité et le niveau de 
développement (par opposition à l'âge chronologique) et planifié en conséquence (classe I, niveau de 
preuve C). 
2. L'adolescent doit être impliqué dans la planification de la transition (classe I, niveau de preuve C). 
3. L'adolescent doit être interrogé sur la compréhension de sa maladie et le rapport avec son état de 
santé actuel, sur ses connaissances pour les restrictions à l’effort ainsi que sur les objectifs futurs de 
sa prise en charge médicale (classe I, niveau de preuve C). 
4. L'adolescent doit être encouragé à partager ses préoccupations sur sa QdV (restrictions physiques, 
scolarité, relations sociales avec ses pairs) (classe I, niveau de preuve C). 
 5. Les craintes et les préoccupations de l’adolescent doivent être reconnues sans qu’elles conduisent 
à porter un jugement (classe I, niveau de preuve C). 
 6. Le cardiopédiatre doit commencer à travailler avec l’adolescent sur un calendrier de transition en 
s’aidant d’un guide dédié ou d’un « passeport » de santé indiquant les différentes étapes de la 
transition (classe I, niveau de preuve C). 
 7. Les médecins doivent commencer à orienter les discussions sur la santé davantage vers 
l’adolescent que vers les parents (classe I, niveau de preuve C). 
 8. La QdV doit être discutée en privé avec l’adolescent (classe I, niveau de preuve C). 
 9. Les soignants doivent avoir une forte flexibilité au cours du processus de transition (classe I, 
niveau de preuve C). 
 
Pour les parents  
 1. Le cardiopédiatre doit initier une discussion sur la planification de la transition en partenariat avec 
les parents (classe I, niveau de preuve C). 
 2. Le cardiopédiatre doit solliciter les parents pour qu’ils fournissent leur perception de la QdV de leur 
enfant (classe I, niveau de preuve C). 
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 3. Le cardiopédiatre doit encourager une discussion sur la compréhension des parents de la maladie 
de leur enfant et sur leur préoccupations concernant leurs objectifs futurs (gestion de la maladie, 
éducation, carrière) (classe I, niveau de preuve C). 

4. Le cardiopédiatre doit être empathique sans porter de jugement et reconnaitre les inquiétudes des 
parents70 (classe I, niveau de preuve C). 

 
 

IV. Comment superviser et organiser les soins prodigués aux 
adolescents ayant une cardiopathie congénitale au cours du processus 
de transition 
 

Soins primaires et suivi médical des besoins  

Les médecins qui donnent les soins dits primaires (autrement dit les médecins traitants ou 

médecins généralistes) jouent un rôle important dans le processus de transition. La 

grande majorité des individus ayant une CC a besoin à la fois de soins primaires et de 

soins spécialisés pour le suivi de la CC. De nombreux types de prestataires dont les 

médecins traitants, les pédiatres généralistes, les spécialistes en médecine des 

adolescents, les travailleurs sociaux et les infirmières peuvent intervenir dans ces soins 

primaires. Idéalement, le nombre de transferts par ces prestataires doit être minimisé. La 

coordination des soins entre les prestataires de soins primaires et spécialisés est 

particulièrement importante pendant l'adolescence, notamment quand de nouveaux 

problèmes médicaux et sociaux surviennent et  interagissent avec les risques de santé 

liés à la CC. L’expertise en médecine de l'adolescence est importante et doit inclure les 

thématiques de la sexualité, de la contraception et de la grossesse, de l'usage de 

drogues, d'alcool et de tabac, de la santé mentale et de l'activité physique. Bien que les 

discussions doivent impliquer le patient et ses parents, un temps doit être consacré à 

examiner toutes ces questions uniquement avec l'adolescent. Une fois qu'un patient atteint 

l'âge adulte, la transition des soins primaires (du pédiatre vers le médecin généraliste par 

exemple) doit se produire sans rupture. Une période de chevauchement entre les soins 

des spécialistes pédiatriques / adolescents et les soins des spécialistes d’adulte est 

idéale. Il faut cependant prendre soin de ne pas organiser le transfert du patient vers les 

soins primaires et les soins spécialisés cardiologiques pour l’adulte au même moment. 

a. Rôle du pédiatre et du médecin généraliste 
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Le médecin traitant doit être au centre des soins dits «de famille». Il doit pouvoir fournir ou 

posséder un rapport accessible et complet contenant toutes les informations médicales et 

psychosociales pertinentes nécessaires à la prise en charge du patient. Le carnet de 

santé doit servir d’outil pour partager les données sur la santé de l’adolescent entre les 

différents acteurs, en particulier les spécialistes médicaux. La coordination doit être 

assurée par le médecin traitant et ce point est crucial du fait de la pluralité des problèmes 

médicaux posés par les adolescents et jeunes adultes, à la fois dans le domaine de la 

santé courante mais aussi du fait de complications spécifiques liées aux CC. En effet, la 

population des adolescents ayant une CC est très hétérogène. Ils ont parfois des lésions 

résiduelles de leur CC qui peuvent être spécifiques de leur malformation et dont la gravité 

et l’expression clinique varient d’un patient à l’autre. Pour gérer correctement un patient 

ayant de nouveaux symptômes, le médecin traitant doit connaître le diagnostic, l'histoire 

chirurgicale et l'état cardiaque habituel du patient ainsi que son traitement. Il doit être au 

courant des recommandations qui lui ont été faites et comprendre le pronostic cardiaque. 

En outre, le médecin traitant doit reconnaître les signes ou les symptômes potentiellement 

liés à la situation cardiaque habituelle et ceux qui pourraient représenter une aggravation 

de l'état du patient. Il doit pouvoir communiquer les informations utiles avec un cardiologue 

spécialisé en cardiologie congénitale et connaître les ressources médicales disponibles 

dans sa région pour son patient. En ce sens, l’information sur le réseau français de 

cardiologie congénitale M3C présent dans toutes les régions de France doit s’étendre via 

les centres de compétences régionaux vers l’ensemble des acteurs de santé concernés 

au premier rang desquels les médecins généralistes. L’utilisation de sites de ressource 

comme le site du réseau www.carpedem.fr doit permettre d’obtenir certaines informations 

génériques pour les adapter à chaque patient. 

b. Le suivi médical 

De nombreuses questions concernant le suivi médical en particulier les problèmes 

extracardiaques, les conséquences psychosociales, les possibilités d’anesthésie, 

l’utilisation des médicaments et les interactions médicamenteuses, la manipulation des 

anticoagulants, la prophylaxie antibiotique de l’endocardite d’Osler et la pratique des soins 

dentaires, la pratique d’un sport, la contraception et la grossesse, l’apparition de nouveaux 

symptômes ou une maladie aiguë, les voyages, l'éducation, l’emploi, l'assurance, le 

régime, et le conseil génétique, doivent être abordées lors des consultations de soins 

primaires. Tous ces éléments seront repris en détail et sur le long terme lors du processus 

formalisé de transition. Il s’agit en effet d’une part importante de la prise en charge des 
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patients adultes ayant une cardiopathie congénitale et il est essentiel que ces informations 

puissent être facilement disponibles dans le réseau de soin. Quand un patient ayant une 

CC a un problème médical intercurrent et qu’il reçoit des médicaments, il peut y avoir des 

interactions médicamenteuses potentielles avec son traitement habituel. Pour ces 

patients, le médecin généraliste doit tenir compte de tous les médicaments et être attentif 

à toutes les interactions potentielles en particulier pour certains comme les AVK. Certains 

médicaments ont des effets cardiovasculaires directs (ex : les antidépresseurs tricycliques 

qui allongent l'intervalle QT) et peuvent être contre-indiqués chez certains patients 

cardiaques. Des recommandations sur l’antibiothérapie prophylactique de l’endocardite 

bactérienne ont été récemment publiées (tableau 4)72. Le cardiologue congénitaliste doit 

informer le pédiatre ou le médecin généraliste, le dentiste et la famille de la nécessité 

d'une antibioprophylaxie systématique ou pas. Des gestes non médicaux, comme le 

piercing et les tatouages, qui exposent à un risque d’endocardite73 doivent être discutés 

avec le patient, sa famille et le pédiatre. De telles initiatives doivent être découragées. 

c. Rôle du centre expert des cardiopathies congénitales dans le suivi 

Pour assurer la continuité des soins, le cardiologue doit préparer et maintenir à jour  le 

dossier complet du patient et le transmettre au médecin coordonnateur du processus de 

transition et au patient7,17,74. Ce rapport doit comprendre une stratification des risques 

encourus par le patient, une appréciation du niveau de complexité de sa cardiopathie et 

doit identifier les problèmes spécifiques liés au patient et à sa CC. Ces informations 

doivent également être disponibles pour les parents et l'adolescent. Ces renseignements 

doivent être mis à jour à chaque rencontre avec le cardiologue et transmis au médecin 

coordonnateur du processus de transition et au patient. Pour réussir la transition vers les 

soins adultes spécialisés, le cardiopédiatre doit préparer un programme de transition écrit 

pour l’adolescent qui comprend un centre destinataire de soins adultes spécialisés dans 

les CC. Ce plan doit être partagé avec le médecin coordonnateur du processus de 

transition et éventuellement avec le cardiologue pour adultes. Chaque cardiopédiatre doit 

identifier le centre de CC de l’adulte où le transfert des patients sera fait9,21,75,76. Il doit 

également coordonner la transition des soins avec le médecin traitant afin d'assurer une 

continuité des soins médicaux primaires dans les systèmes de soins pour adultes. Le 

cardiologue spécialisé dans les CC de l’adulte doit être responsable de la formation 

continue des médecins traitants. Il doit également fournir des conseils aux autres 

spécialistes qui peuvent avoir une expérience limitée des CC afin d’éviter des examens 

inutiles ou mal interprétés. 
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Recommandations 
1. Le patient doit être suivi par un médecin (ou pédiatre) généraliste dont les soins sont centrés sur les 
soins primaires (classe I, niveau de preuve C). Le médecin traitant - en lien avec le cardiopédiatre puis 
avec le cardiologue congénitaliste adulte - doit maintenir actualisé un rapport confidentiel qui contient 
tous les renseignements pertinents sur le patient (classe I, niveau de preuve C). 
2. Le cardiopédiatre doit rédiger par écrit un plan de transition qui désigne un centre adulte de prise 
en charge spécialisée pour l’adolescent  (classe I, niveau de preuve C). 
3. Un cardiologue expert des cardiopathies congénitales de l’adulte doit préparer et mettre à jour un 
rapport complet sur l’état cardiaque du patient et le transmettre au médecin traitant après le transfert 
(classe I, niveau de preuve C) 

 

Comment prendre en charge des lésions résiduelles après réparation ou palliation d’une 
cardiopathie congénitale 
 
De nombreux patients ayant une CC réparée ont des lésions résiduelles 

hémodynamiquement significatives. Le processus de transition doit bien sûr tenir compte 

du risque de progression de ces lésions et éduquer les patients sur la nécessité d’une 

prise en charge future qu’elle soit médicale, chirurgicale ou par cathétérisme 

interventionnel. Les patients doivent être avertis des signes et des symptômes qui 

pourraient suggérer une aggravation de leur état et les conduire à consulter 

éventuellement de façon anticipée voire urgente2. Cette discussion doit se concentrer sur 

l’état actuel des possibilités thérapeutiques et sur leurs développements futurs élargissant 

ainsi les options thérapeutiques disponibles. Le patient doit être dirigé vers des centres 

ayant les ressources appropriées lui permettant d’être informé et de disposer des 

dernières avancées diagnostiques et thérapeutiques (documents dédiés, sites web, 

associations de patients).  

La structure hospitalière susceptible de fournir les soins de transition peut être un centre 

uniquement pédiatrique ou une structure conçue pour prendre en charge les enfants et les 

adultes. Le lieu adapté pour fournir des soins à l'adolescent ou aux jeunes adultes doit 

prendre en compte les ressources de l'institution, la maturité du patient, les procédures 

spécifiques qui peuvent y être faites et la possibilité de prise en charge des 

comorbidités77. 
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a. Considérations médicales  

Un centre prenant en charge les CC de l’adulte doit disposer de chirurgiens expérimentés, 

d’une activité d’électrophysiologie avec une équipe d’électrophysiologistes et de 

cardiologues experts dans le traitement des troubles du rythme et de l’ablation percutanée 

ou au bloc de chirurgie cardiaque78. Le cardiologue et le chirurgien doivent posséder des 

connaissances solides sur les risques thrombo-emboliques pour certaines cardiopathies 

spécifiques comme les anastomoses systémico-pulmonaires ou les patchs synthétiques. 

Ils doivent connaître les indications reconnues des traitements anticoagulants ou 

antiagrégants dans les CC ainsi que leurs modalités d’administration lors des procédures 

de cathétérisme ou d’électrophysiologie. Ils doivent pouvoir anticiper l’apparition de 

complications cardiaques (insuffisance cardiaque, coronaropathie, ou valvulopathie) pour 

chaque type de CC. Ils doivent maitriser les processus de décision qui conduisent à 

indiquer une chirurgie d’une lésion résiduelle ou récurrente chez un adolescent ou un 

jeune adulte y compris dans les situations les plus complexes comme celles des 

ventricules droits en position systémique ou des cardiopathies univentriculaires. Ils doivent 

disposer de l’ensemble des modalités d’exploration qu’il s’agisse de technique d’imagerie 

invasive ou non invasive, de toutes les possibilités d’évaluation fonctionnelle comme la 

mesure de la consommation d’oxygène et de tous le plateau technique biologique en 

particulier la mesure des biomarqueurs.  

 

b. Considérations chirurgicales 

Une attention particulière doit être donnée aux adolescents et aux jeunes adultes ayant 

une CC qui doivent subir une intervention79. Dans tous les cas, les options 

interventionnelles ou chirurgicales doivent faire l’objet d’une discussion approfondie avec 

le patient. Une approche chirurgicale peut être modifiée pour tenir compte des 

préoccupations esthétiques dans la mesure où elle n’empêche pas une vue optimale de la 

lésion à réparer. Les complications de la CC qui peuvent modifier la prise en charge et les 

options chirurgicales comprennent les troubles hématologiques secondaires à la cyanose 

chronique, le développement de collatérales aorto-pulmonaires, la surcharge volumique 

ou la défaillance ventriculaire dues à des shunts intra-cardiaques et les troubles du 

rythme80. Il y a également des risques inhérents à une nouvelle intervention et à une 

nouvelle sternotomie, qui peut ouvrir sur une cavité, un vaisseau ou un conduit ou léser le 

nerf phrénique. L’utilisation de certaines techniques lors de la première intervention 

chirurgicale peut limiter la formation d’adhérence81. Des procédures électives doivent être 
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discutées avec l'adolescent et le patient doit avoir la possibilité de participer à la décision 

sur la planification de l’acte chirurgical, en tenant compte de son programme scolaire, 

sportif et social. Cela permet également au patient de participer à la prise de décision 

médicale et de développer les compétences nécessaires pour l'avenir. Un élément 

important concerne l'environnement idéal pour les soins péri-opératoires qui peut exiger 

une transition des services d’hospitalisation pédiatriques aux services d’adultes. Il est 

important d'individualiser ces décisions en fonction de la physiologie du patient, du type 

d'opération et de la maturité affective du patient77. 

 

i. Lésions spécifiques nécessitant une intervention  

La majorité des adolescents et des jeunes adultes passant par le processus de transition 

a déjà subi une intervention réparatrice82. Le nombre de patients ayant une CC native ou 

palliée a diminué étant donné que la chirurgie cardiaque correctrice est devenue un 

standard pour de nombreuses lésions cardiaques. A titre d’exemple, les palliations pour 

les CC de type univentriculaire sont le plus souvent complètes avant l’âge de 6 ans. Les 

techniques de cathétérisme cardiaque interventionnel ont également évolué. La plupart 

des communications interauriculaires, les canaux artériels persistants et certaines 

communications interventriculaires sont fermées par cathétérisme. Une première 

intervention chirurgicale peut être indiquée chez les adolescents et les jeunes adultes qui 

ont des CC qui ne sont pas accessibles aux procédures percutanées et qui restent peu 

symptomatiques avant l’âge adulte comme les communications interauriculaires de type 

sinus venosus ou le retour veineux pulmonaire anormal partiel. Ce type de première 

procédure lourde concerne aussi ceux qui ont une évolution progressive de leur lésion 

cardiaque, telle que la dilatation de la racine aortique ou la sténose ou régurgitation 

valvulaire de la bicuspidie aortique. Une ré-intervention est fréquemment nécessaire 

quand du matériel prothétique a été implanté (prothèse valvulaire, conduit ou stimulateur 

cardiaque) et que son remplacement est rendu indispensable en raison de sa détérioration 

ou de la croissance du patient.  

 

Recommandations  
1. Un suivi, à la fois non invasif et invasif, doit être fait par des médecins ayant une expertise dans 
l'exécution et l'interprétation des données spécifiques aux cardiopathies congénitales (classe I, niveau 
de preuve C).  
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2. Un suivi régulier (au moins annuel) est nécessaire pour vérifier la stabilité hémodynamique et 
prévenir les complications secondaires (classe I, niveau de preuve C). On insistera auprès du patient 
sur le fait qu’un suivi régulier est indispensable à vie. Les fréquences de suivi spécifiques à chaque 
cardiopathie sont discutés dans les "ESC Guidelines for the management of grown-up congenital 
heart disease»80.  
3. Les interventions chirurgicales ou par cathétérisme cardiaque doivent être adaptées à chaque 
patient et doivent être faites dans les centres ayant une expertise spécifique (classe I, niveau de 
preuve C). 

 

ii. Electrophysiologie et  stimulation cardiaque 

Chez les adultes ayant une CC réparée, le développement de troubles du rythme est la 

cause la plus fréquente d’hospitalisation. Ces arythmies sont associées à une morbidité 

importante, telles que l’intolérance à l'effort, l'insuffisance cardiaque, les syncopes, les 

complications thromboemboliques comme l'accident vasculaire cérébral et sont 

responsables d’une part non négligeable de la mortalité. Bien que les troubles du rythme 

ventriculaires tardifs préoccupent d’avantage la communauté médicale, des données 

récentes montrent que le développement de troubles du rythme supra-ventriculaires est 

beaucoup plus fréquent et tout aussi grave en raison du risque de formation de thrombus 

auriculaire81,84. Les communications interauriculaires, à la fois réparées et non réparées, 

se compliquent avec une incidence élevée de tachycardies supraventriculaires différées, 

surtout chez les patients qui ont eu une fermeture tardive du shunt81,84. Ces patients, et 

d'autres qui ont subi une chirurgie à l’étage auriculaire, telles que les interventions de 

Senning et de Mustard pour la transposition des gros vaisseaux, peuvent être traités avec 

succès par ablation percutanée85 ou en utilisant des stimulateurs cardiaques avec fonction 

antitachycardique. Les tachycardies supraventriculaires sont fréquentes chez les patients 

ayant une dérivation cavo-pulmonaire totale sur une cardiopathie univentriculaire et elles 

sont souvent mal tolérées. Chez ces patients, l'ablation est difficile et a un faible taux de 

réussite. Les troubles du rythme ventriculaires, y compris les extrasystoles ventriculaires 

et les tachycardies ventriculaires non soutenues, sont retrouvées chez 35% des patients 

ayant eu une réparation de tétralogie de Fallot ou d’un ventricule droit à double issue86. Le 

risque de tachycardie ventriculaire soutenue ou de mort subite est autour de 6% à 7% à 

long terme87. Un large éventail d’options thérapeutiques est aujourd’hui disponible pour la 

prise en charge des troubles conductifs chez les patients ayant une CC opérée. 

L'implantation de stimulateur cardiaque abdominal peut avoir un intérêt esthétique chez 
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les jeunes patients pour lesquels la visibilité du boitier pose un problème psychologique. 

Les restrictions d'activité restent relativement limitées; elles concernent les sports de 

contact tel que le judo, le karaté ou la boxe. En cas de destruction du capital veineux ou 

d’impossibilité technique (cavo-pulmonaire), le remplacement des sondes de stimulation 

ne peut se faire que par voie épicardique. 

 

iii. La chirurgie extra-cardiaque 

La présence d’une CC expose l’adulte à un risque accru lors d’une chirurgie 

extracardiaque (tableau 5)80. Durant la transition, plusieurs problèmes peuvent apparaitre 

dans la gestion de l’intervention. L'adolescence peut être une période où il y a un besoin 

accru d'interventions chirurgicales comme la chirurgie orthopédique d’une scoliose 

d’aggravation progressive ou l’extraction de dents de sagesse. Même des interventions 

mineures telles que l’extraction dentaire peuvent exposer le patient à un risque de 

complications. Les chirurgies à haut risque chez l’adolescent sont celles pratiquées chez 

les patients ayant des CC complexes en particulier celles compliquées d’hypertension 

artérielle pulmonaire. Les interventions doivent être faites dans des centres disposant 

d’unités spécialisées dans la prise en charge de ces patients. La nécessité de transférer le 

patient dans un centre tertiaire doit être envisagée par les médecins qui n'ont pas 

l’infrastructure et les ressources nécessaires pour les soins périopératoires de ces 

patients. Dans les centres tertiaires, il est possible que les services d’hospitalisation de 

cardiologie pédiatrique soient physiquement séparés de la cardiologie adulte, c’est 

pourquoi la décision du lieu optimal pour faire la chirurgie extracardiaque doit être 

individualisée. Idéalement, une chirurgie élective doit être précédée par une planification 

préopératoire qui doit impliquer des cardiologues spécialistes des CC de l’adulte ou de la 

transition, des anesthésistes et des chirurgiens. Le but de cette séance de planification 

doit être d'examiner l’état préopératoire et la gestion peropératoire et postopératoire du 

patient. Le niveau de risque pour une chirurgie non cardiaque dépend de la lésion 

cardiaque et de la fonction ventriculaire, ainsi que de la présence d’une cyanose et d’une 

hypertension pulmonaire. L'urgence et la complexité de la chirurgie influencent aussi ce 

risque. 

• La procédure chirurgicale 

Il n'y a pas de publication disponible décrivant les opérations extracardiaques les plus 

communes réalisées chez l'adolescent, bien qu’il puisse y avoir un chevauchement avec 
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celles pratiquées chez les adultes. Les procédures les plus courantes sont susceptibles 

d’impliquer un certain nombre de sous-spécialités chirurgicales et sont vraisemblablement 

similaires à celles de l'adulte88,89. Certaines procédures sont directement liées à la CC du 

patient (par exemple, la chirurgie orthopédique chez un patient avec un syndrome de 

Marfan ou une cholécystectomie chez un patient cyanosé) mais d'autres sont 

indépendantes.  

Le risque pour le patient n'est pas seulement lié à la sévérité de la maladie mais aussi à la 

nature de la chirurgie réalisée90. Les interventions chirurgicales urgentes sont presque 

toujours associées à un risque plus élevé, notamment parce que des problèmes imprévus 

sont plus susceptibles de se produire. Des variations importantes de la volémie lors de 

chirurgie intra-abdominale sont associées à un risque plus élevé, particulièrement chez les 

patients ayant une dépendance plus grande à la précharge de leur ventricule(s) comme le 

rétrécissement aortique congénital ou d'autres cardiopathies avec une obstruction des 

voies d'éjection ventriculaire ainsi que dans l'hypertension artérielle pulmonaire. Dans une 

série de la Mayo Clinic, les procédures impliquant les voies respiratoires ou le système 

nerveux central ont été associées à un risque plus élevé de complications91. 

• Évaluation du risque préopératoire 

Il ya très peu d'études sur les résultats de la chirurgie extracardiaque des patients ayant 

une CC. Les principaux facteurs de risque péri opératoires identifiés sont la cyanose, 

l’insuffisance cardiaque, l’altération de l’état général, l’hypertension artérielle pulmonaire et 

le jeune âge91. Le risque de complications est globalement assez faible autour de 5,8% et 

les décès sont rares91. L’un des objectifs de l'évaluation préopératoire est d'identifier les 

principaux facteurs de risque et, si possible, de les modifier pour minimiser le risque 

chirurgical. Les principaux éléments de l’évaluation préopératoire spécifique à cette 

population de patients sont dans les tableaux 6 7 8 et 9. Le cathétérisme cardiaque est 

rarement indiqué dans le seul but de faire un état des lieux préopératoire du patient 

devant subir une chirurgie extracardiaque mais il doit être envisagé si l’évaluation non 

invasive n’est pas concluante. Les stimulateurs cardiaques et les défibrillateurs doivent 

être contrôlés afin d'assurer leur bon fonctionnement pendant la procédure.  

• Prévoir l’intervention et son déroulement 

Il y a un certain nombre de questions sur la gestion préopératoire qui doit être abordé 

avant l’intervention. Une consultation auprès d'un cardiologue congénitaliste expérimenté 

dans le soin d’adolescent ayant une CC doit être prévue. En général, la plupart des 
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médicaments à visée cardiaque doit être maintenue jusqu'à l'heure de la chirurgie et la 

prescription renouvelée dès que possible après la chirurgie. Il peut y avoir un relais par de 

l'héparine en fonction de l'indication de l'anticoagulation pour les patients sous 

antivitamine K. Chez les patients ayant une valve mécanique ou ayant eu une intervention 

de Fontan (connexions auricule droit-artère pulmonaire), le risque thrombotique est élevé 

et la période sans anticoagulation efficace doit être réduite au maximum. Les patients 

cyanosés avec une polyglobulie secondaire importante, ont une prédisposition au 

saignement. Une saignée préopératoire peut être recommandée pour réduire le risque de 

saignement chez certains patients cyanosés avec une polyglobulie secondaire sévère et 

une hématocrite supérieure à 65% 80,92. Les procédures susceptibles d'être associées à 

une bactériémie nécessitent une prophylaxie de l’endocardite selon les récentes 

recommandations de l’ESC72. 

• Précautions per opératoires 

L'anesthésiste doit porter une attention particulière aux conséquences de la ventilation 

mécanique et au maintien de la volémie qui est nécessaire chez les patients ayant des CC 

complexes93,94. Par exemple, chez les patients ayant une circulation type Fontan, le débit 

sanguin pulmonaire est passif et précharge dépendant. La ventilation à pression positive 

expiratoire avec des volumes respiratoires élevés peut faire diminuer la saturation en 

oxygène en diminuant l’écoulement veineux jusqu’aux artères pulmonaires. Une 

hydratation adéquate est importante chez ces patients ainsi que chez les patients ayant 

une hématocrite élevée secondaire à la cyanose. Une surveillance rigoureuse de la 

diurèse, de la pression veineuse centrale et des pertes de sang per opératoires est 

nécessaire. Dans certains cas, un cathéter de Swan-Ganz doit être posé pour surveiller 

les pressions de remplissage gauche. L’échographie transoesophagienne peropératoire 

est une méthode alternative pour l’évaluation du remplissage ventriculaire et de la fonction 

de contraction. Eviter l'introduction de bulles d'air dans les lignes intraveineuses et les 

cathéters centraux afin de minimiser le risque d'embolie gazeuse, en particulier chez les 

patients avec un syndrome d’Eisenmenger, est une précaution indispensable. Le choix de 

l'agent anesthésiant doit être individualisé en tenant compte de l’action cardiodépressive 

de certains agents inhalés et des propriétés vasodilatatrices des autres agents. La gestion 

peropératoire des stimulateurs cardiaques et des défibrillateurs automatiques nécessite un 

contrôle et une programmation par le rythmologue. Il faut si possible éviter 

l’électrocautérisation. Le patient dépendant du stimulateur cardiaque doit être programmé 

en mode asynchrone pour éviter des interférences95. Les autres précautions comprennent 

l'utilisation d'un système de cautérisation bipolaire et de s’assurer que les voies de 
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conduction du courant électrique de cautérisation ne comprennent pas le stimulateur 

cardiaque. Les procédures par laparoscopie peuvent être particulièrement dangereuses 

chez les patients ayant une CC. L'insufflation de l'abdomen peut entraîner une diminution 

du retour veineux avec une réduction du débit cardiaque. Il y a aussi un risque potentiel 

d’embolie gazeuse paradoxale chez les patients avec des shunts résiduels. 

• Les suites postopératoires 

La gestion de la volémie en postopératoire peut nécessiter une surveillance invasive chez 

le patient dont l’état hémodynamique est précaire. La chirurgie abdominale peut être 

associée à la constitution d’un troisième secteur qui peut rester plusieurs jours après 

l'opération. L’utilisation prolongée de la ventilation mécanique en postopératoire peut avoir 

des effets négatifs du fait des effets de la ventilation à pression positive expiratoire et à 

grands volumes. Une fois que le patient est extubé, la mobilisation précoce et à la prise en 

charge de l’encombrement pulmonaire pour réduire le risque d’infection respiratoire sont 

requises. En général, la plupart des médicaments à visée cardiaque, y compris les 

anticoagulants, doivent être repris dès que possible après la chirurgie. 

La gestion de la douleur est importante pour le confort du patient et pour minimiser les 

conséquences hémodynamiques telles que la tachycardie et l'hypertension associées à la 

douleur. D'autre part, l'hypoventilation liée à un traitement sédatif excessif peut réduire la 

saturation en oxygène et augmenter les résistances vasculaires pulmonaires. Les 

adolescents et les jeunes adultes ayant une CC peuvent avoir des seuils de tolérance de 

la douleur plus bas influencés par leur expérience dans l’enfance. Une évaluation 

préopératoire de la perception de la douleur par le patient peut être utile dans la période 

postopératoire. 

 

Recommandations  

1. Les chirurgies à risque élevé ou modéré chez les adolescents ayant une CC complexe doivent être 
faites dans des centres disposant des unités spécialisés dans la prise en charge des patients atteints 
de CC (classe I, niveau de preuve C). Selon un certain nombre de facteurs, le choix du lieu 
d’hospitalisation (pédiatrique ou adulte) doit être individualisé (classe I, niveau de preuve C).  

2. La chirurgie élective doit être précédée par une planification préopératoire qui comprend des 
experts en cardiologie congénitale de l’adulte ainsi que des anesthésistes et des chirurgiens (classe I, 
niveau de preuve C). Les rapports originaux des chirurgies et cathétérismes doivent être obtenus et 
examinés (classe I, niveau de preuve C).  
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3. La gestion peropératoire doit être faite par un anesthésiste familier avec la physiologie des CC 
(classe I, niveau de preuve C). 

 

 

 

V. Quels sont les besoins pour la mise en place du processus de 
transition ? 

Si on extrapole les données de Marelli et al.8 à la France, il y a aujourd’hui 200 000 

adultes ayant une CC en France. Malgré les progrès diagnostiques et thérapeutiques, plus 

de la moitié de ces adultes a des CC complexes et/ou des lésions résiduelles qui exigent 

un suivi et une prise en charge par des médecins experts dans les CC. Ces adultes 

devraient avoir des soins coordonnés avec une unité spécialisée dans les cardiopathies 

congénitales de l’adulte comme cela est défini dans la directive de la 32ème Conférence de 

Bethesda. Ces centres doivent être accessibles 24h/24 et 7j/7 par la communauté 

médicale afin d’offrir un niveau de soins optimal2. Si le centre spécialisé n’est pas dans un 

périmètre de 1 à 2 heures de trajet, un cardiologue ayant une expertise dans les CC doit 

localement être impliqué dans la prise en charge immédiate du patient. Une approche 

détaillée de chaque lésion est fournie dans les recommandations sur les CC de l’adulte80. 

Les principes généraux de la coordination des soins sont résumés dans les tableaux 10 et 

11. Le tableau 11 résume les besoins particuliers aux CC. Les problèmes médicaux 

communs posés par les patients cyanosés qui sont pertinents à la fois pour le médecin 

traitant et pour le cardiologue sont listés dans le tableau 10. L’analyse précise de la 

prescription médicale mais aussi de l’automédication du patient sont indispensables pour 

appréhender les interactions médicamenteuses et les effets indésirables. Une grande 

partie des patients ayant des CC réparées ou des lésions cardiaques bénignes peuvent 

pratiquer un effort modéré à intense. Les patients avec des CC complexes palliées, 

cyanosés, ou ayant une dysfonction ventriculaire ou une arythmie symptomatique doivent 

être évalués par un spécialiste des CC de l’adulte avant d’être autorisés à pratiquer une 

activité sportive dont le type sera individualisé. Le rapport de la 36èmeconférence de 

Bethesda96 et les recommandations sur les CC de l’adulte80 donnent une description 

détaillée des CC ou des lésions résiduelles et les recommandations concernant la 

pratique d’un sport pour chacune d’entre elles. Ces recommandations peuvent être 

utilisées comme lignes directives. 
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La prévention 

a. Le conseil génétique 

Les causes des CC sont très variées et le risque de récurrence varie en fonction de 

chaque type de malformation.  À l'approche de l'adolescence, la cause de la CC et le 

risque de transmission à la descendance doivent être des sujets abordés lors d’entretiens 

avec le patient si cela n’a pas était fait précédemment. Cette démarche peut permettre de 

préciser le risque de récurrence de CC chez la descendance; cette information doit être 

apportée à un stade de développement approprié. Les CC peuvent être isolées (CC non 

syndromiques) ou faire partie d'un syndrome connu ou encore être associées à une 

anomalie cytogénétique (CC syndromiques). Elles peuvent également être liées à des 

facteurs environnementaux97 tels que le diabète ou l'exposition prénatale à l'alcool ou 

enfin être le résultat d'une hérédité multifactorielle. 

Une cause génétique est retrouvée chez 10% à 15% des nouveau-nés ayant une CC. La 

majorité des cas sont considérés comme le résultat de facteurs héréditaires 

multifactoriels98. Pour les adolescents, mieux comprendre la cause et les risques de 

récurrence est certainement bénéfique pour appréhender le risque pour leur descendance 

future. Dans certains cas, le risque pour leur progéniture ne sera pas supérieur à celui de 

la population générale ; a contrario s’il s’agit d’une anomalie dominante, il peut être de 

50%. Pour certaines personnes atteintes, il peut y avoir un risque non seulement de 

récurrence de la malformation cardiaque mais aussi d’autres anomalies congénitales ou 

handicaps associés à un syndrome génétique99,100. 

Afin d'aider le clinicien dans l'évaluation du mode de transmission pour une famille 

donnée, un certain nombre d'éléments doivent être pris en compte. Une liste de contrôles 

recommandés pour le patient adulte ayant une CC peut également être appliquée chez 

l’adolescent99. Les recommandations comprennent une évaluation des malformations non 

cardiaques, la recherche d’une dysmorphie faciale, l’évaluation de la capacité cognitive, la 

confirmation des études génétiques antérieures et l’étude détaillée des antécédents 

familiaux. Les informations obtenues peuvent être utilisées pour identifier les familles qui 

peuvent bénéficier d’une consultation spécialisée en génétique. L'évaluation génétique 

d'un adolescent ayant une CC nécessite une approche multiple qui implique souvent 

plusieurs spécialistes. Les éléments de cette démarche doivent être : 
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- les antécédents familiaux sur 3 générations, dont les apparentés ayant une CC, les 

grossesses interrompues (fausse couche, mort fœtale in utero, interruption de grossesse) 

et les retards de développement, 

- une évaluation génétique recherchant des anomalies syndromiques et non 

syndromiques,  

- des examens cytogénétiques et/ou moléculaires s’ils paraissent indiqués. 

Pour certains adolescents, des conseils supplémentaires sur le risque de récidive et des 

conseils sur le dépistage prénatal peuvent être différés jusqu'à une maturité affective 

appropriée, mais ils doivent être donnés immédiatement et de façon appropriée à 

l'adolescente enceinte. Le spécialiste des CC de l’adulte doit évaluer la compréhension de 

l'information donnée lors du conseil génétique et son impact émotionnel. Le conseil doit 

rester individualisé et tenir compte de la maturité affective du patient et la dynamique 

familiale. Dans de nombreux cas, il peut être préférable d'impliquer un parent, un tuteur ou 

un membre de la famille selon le choix du patient. 

Des informations sur les syndromes les plus connus peuvent être trouvées sur ce site 

Web www.genetests.org. Un autre site utile est « Online Mendelian Inheritance 

inMan »(www.ncbi.nlm.nih.gov), qui fournit une liste de 363 anomalies génétiques incluant 

les CC. Beaucoup d'autres sources sont disponibles témoignant du nombre croissant de 

malformations cardiaques associées à des anomalies monogéniques / syndromes 

cytogénétiques ou à une hérédité multifactorielle101. Des organigrammes empiriques pour 

déterminer le risque de récurrence ont été élaborés pour aider les praticiens à déterminer 

un risque plus précis pour les patients et leurs parents (tableau 12)102. Bien que certaines 

CC surviennent de manière isolée, la mise en évidence d’une association particulière ou 

faire un diagnostic causal sont des outils importants pour le diagnostic prénatal et le 

conseil génétique. Bien que l'adolescent ne pense pas dans l’immédiat à avoir des 

enfants, l'accès à l'information sur le risque de récurrence de la CC, le dépistage prénatal, 

et les possibilités de diagnostic sont importants pour l’avenir. Le plus souvent, le risque 

perçu est plus élevé que le risque réel de récurrence. Une rencontre avec un conseiller en 

génétique peut aider à diagnostiquer une maladie génétique, que ce soit une anomalie 

chromosomique ou une mutation dans un gène connu. L’identification d'un syndrome peut 

conduire à des tests moléculaires ciblés alors qu’ils n’étaient peut-être pas disponibles 

quand la CC a été diagnostiquée. Les considérations éthiques ne doivent pas être 

ignorées chez l’adolescent, car discuter d’anomalies génétiques peut être stigmatisant. Le 

soutien d’autres intervenants peut être bénéfique notamment celui des travailleurs sociaux 
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et des psychologues. Il peut être difficile pour les adolescents de comprendre et 

d'incorporer les informations sur la manière dont leur patrimoine génétique peut affecter 

leur future famille. L'approche de ces sujets devrait avoir lieu dans un environnement où 

un soutien psychologique est disponible s’il est jugé nécessaire. 

Recommandations 

1. Un arbre généalogique sur trois générations incluant les antécédents familiaux de cardiopathie 
congénitale ou d'autres malformations, les grossesses interrompues, et les retards de développement 
des individus doit être construit pour chaque patient (classe I, niveau de preuve C). 
2. L'évaluation génétique doit comporter des tests cytogénétiques et / ou moléculaires s’ils sont 
indiqués (classe I, niveau de preuve C). 
3. Le risque de récurrence, les possibilités de conseil génétique, de dépistage anténatal et les autres 
options diagnostiques doivent faire l’objet d’une information aux adolescentes ayant une CC qui sont 
enceintes (classe I, niveau de preuve C).  

4. Le conseil génétique doit être individualisé, en tenant compte de la maturité émotionnelle du patient 
adolescent et de l'impact potentiel de ce conseil (classe I, niveau de preuve C). 

 

b. Sexualité, grossesse et contraception 

Bien que les questions concernant la sexualité et la reproduction incombent souvent au 

médecin traitant, le cardiologue peut être sollicité par les patients ayant des CC 

complexes qu’il surveille régulièrement. Le cardiologue doit reconnaitre l’importance de 

ces questions pour le bien-être du patient et se préparer à y répondre. Certaines études 

ont montré que les adolescents ayant une CC sont moins susceptibles d'être actifs 

sexuellement48,49 mais ils peuvent être plus à risque en raison de leur faible niveau de 

connaissance des mesures de prévention, avec notamment une plus faible utilisation de la 

contraception par rapport à leurs homologues du même âge103. Il se peut que leurs 

parents soient plus réticents à discuter des questions de sexualité et de reproduction104 et 

ils peuvent donc entrer à l'âge adulte avec beaucoup d'idées fausses et des craintes au 

sujet de leur sexualité et de leur capacité à avoir des enfants104,105. Par conséquent, il est 

important pour le programme de transition de proposer une information systématique des 

risques en rapport avec la sexualité et de fournir des conseils de prévention concernant la 

sexualité, la contraception et la grossesse. 

• L’activité sexuelle des adolescents 
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La majorité des adolescents déclarent avoir eu des relations sexuelles avant la fin de 

l’adolescence106. L’âge au premier rapport sexuel des femmes est devenu aujourd’hui très 

proche de celui des hommes : 17,6 ans pour les femmes âgées de 18-19 ans et 17,2 ans 

pour les hommes du même âge107. Une étude a rapporté des taux élevés de premiers 

rapports sexuels précoces chez les jeunes souffrant de maladies chroniques par rapport à 

un groupe contrôle108. La détresse émotionnelle et la dépression, qui sont plus répandues 

chez les adolescents souffrant de maladies chroniques, constituent un facteur reconnu de 

comportements à risque104,109. Cependant, ces études ne sont pas spécifiques aux 

patients ayant une CC. Bien que l'importance d'aborder la pratique sexuelle, la 

contraception et la grossesse soit reconnue depuis longtemps, il y a peu de données sur 

la sexualité et la contraception pratiquées par les adolescents ayant une CC4. Dans une 

étude chez des adolescents âgés de 16 à 20 ans, les taux d’activités sexuelles étaient 

plus bas que dans le groupe contrôle. Ces résultats ont été attribués à des retards dans le 

développement psychosocial déjà connus chez ces patients110. Parmi les patients 

sexuellement actifs, 72% des 16 à 18 ans étaient susceptibles d'avoir eu d’autres 

comportements sexuels à risque, comme celui d’avoir 2 partenaires ou plus dans les 3 

derniers mois, d’utiliser des moyens de contraception douteux, ou de consommer des 

drogues ou de l’alcool avant la relation sexuelle49. 

• La contraception 

Aux Etats-Unis, malgré une tendance à une utilisation accrue de certaines méthodes de 

contraception chez les adolescents au moment du premier rapport sexuel, 50% des 

grossesses des adolescentes se produisent encore dans les 6 premiers mois de la 

première expérience sexuelle111. Ces données manquent en France. Aux Etats-Unis 

toujours, un registre national a montré qu’environ 14% des grossesses des femmes âgées 

de 15 à 44 ans en 2002 n'étaient pas désirées au moment de la conception112. Toujours 

aux Etats Unis, 41,5/1000 adolescentes âgées de 15 à 19 ans ont une grossesse et 82% 

d’entre elles sont non désirées. Les pilules oestroprogestatives sont la deuxième méthode 

la plus utilisée au niveau mondial après le dispositif intra-utérin (DIU) et, de loin, la 

première méthode contraceptive de France. Cette pilule est une des méthodes les plus 

efficaces de contraception : l’indice de Pearl (nombre de grossesses x 1200 / nombre de 

mois exposition x nombre de patientes = %années-femmes) est compris entre 0 et 0.77%. 

L’estrogène utilisé dans les pilules œstroprogestatives est à l’exception de deux nouvelles 

pilules de l’Ethynil Estradiol. Les effets thromboemboliques sont essentiellement attribués 

à l’Ethynil Estradiol, avec un effet dose et un effet lié à l’association au progestatif. Les 
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pilules oestroprogestatives les moins thrombogènes sont les pilules contenant un 

progestatif de deuxième génération associé à une faible dose d’Ethynil-Estradiol. 

Toutefois, en raison du risque de complications thromboemboliques des contraceptifs à 

base d'œstrogènes, ces derniers sont contre-indiqués chez les femmes cyanosées ayant 

un shunt droite-gauche, chez celles ayant une HTAP et chez celles ayant une prothèse 

valvulaire mécanique113. Les contraceptifs progestatifs inhibent l'ovulation et n’ont pas 

d'impact mesurable sur le risque de thrombose ou sur la fonction plaquettaire, offrant ainsi 

une alternative acceptable aux contraceptifs à base d'œstrogènes de synthèse. Certains 

des effets secondaires liés aux progestatifs sont les saignements vaginaux (spottings), 

l'aménorrhée et un effet diurétique114,115. Il y a deux types de pilules contenant des 

progestatifs seuls. Les pilules contenant une faible dose de progestatifs de synthèse en 

continu : Microval® (30µg/j) et Cérazette® (75µg/j), (seule la première est remboursée) et 

les macroprogestatifs.  

L’indice de Pearl des micro-pilules est compris entre 1 (Microval®) et 0.52 (Cérazette®). 

Leur demi-vie courte nécessite une prise à la même heure chaque jour, ce qui en fait un 

mauvais choix pour de nombreuses adolescentes. En cas d'oubli de plus de 3 heures pour 

Microval® ou 12 heures pour Cérazette®, une autre méthode contraceptive doit être 

absolument utilisée pendant au moins 7 jours. 

Les pilules progestatives macro-dosées n’ont pas l’AMM pour la contraception. 

Cependant, les dérivés de la 19-norprogestérone et certains dérivés de la 17 OH-

progestérone sont dénués d’effets métaboliques. Ils sont aussi reconnus pour leur action 

anti-gonadotrope. L’Acétate de chlormadinone, Lutéran® a été testé dans de petits 

groupes de patientes à risque. Ils constituent donc une bonne alternative en cas de 

contre-indication aux estrogènes.  

L’implant est un contraceptif sous cutané diffusant un progestatif. En France, il s’agit de 

l’étonorgestrel ou Nexplanon® (ancien Implanon®). Il s’agit d’un bâtonnet  élastique 

souple, inséré dans le tissu sous-cutané à l’intérieur du bras. Il  est efficace pendant  3 

ans et a un indice de Pearl de 0. Il peut entrainer des spotting ou une aménorrhée. Il est 

particulièrement indiqué chez les patientes réticentes à une prise orale quotidienne ou en 

cas d’échec d’une contraception par non observance. Même s’il s’agit d’une méthode 

contraceptive efficace, le DIU ou stérilet ne doit pas être considéré comme en premier 

choix chez l’adolescente, principalement en raison du risque d'infections sexuellement 

transmissibles116,117. Les préservatifs sont les méthodes qui ont le taux d'échec le plus 

élevé en raison d’une mauvaise utilisation et de la gêne que les jeunes peuvent ressentir 
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au moment de leur utilisation. Indépendamment de la méthode contraceptive choisie, 

l’utilisation en plus d'un préservatif masculin doit être encouragée chez l’adolescent pour 

prévenir le risque d’infections sexuellement transmissibles, le VIH et l'hépatite B. 

La contraception d’urgence est utilisée pour réduire le risque de grossesse après un 

rapport non protégé. Souvent appelée « pilule du lendemain », elle est composée de 

progestatif seul, le lévonorgestrel à 1,5 mg (Norlevo®). Elle est en vente libre. Cette 

méthode consiste à prendre le comprimé dès que possible après un rapport sexuel non ou 

mal protégé et au plus tard dans les 72 heures suivant celui-ci. Toutefois la contraception 

est d’autant plus efficace qu’elle est utilisée tôt après le rapport sexuel. Il y a également 

une nouvelle contraception d’urgence qui est un modulateur sélectif des récepteurs à la 

progestérone (Ellaone®, 30 mg d’acétate d’ulipristal) qui peut être prescrit jusqu’à 120 

heures après un rapport sexuel à risque. Ces méthodes ne sont pas contre indiquées 

chez les patientes à risque thromboembolique.  

Parce qu’il y a un risque important de conséquences émotionnelles, la stérilisation 

définitive n'est généralement pas recommandée chez les adolescentes. Il est préférable 

de reporter la ligature des trompes jusqu'à ce que l’adolescente soit suffisamment mature 

pour participer à cette décision. Une procédure transcervicale utilisant des coïls pour 

occlure les trompes de Fallope est maintenant disponible118,119. Il est nécessaire de 

maintenir, durant les 3 premiers mois suivant la pose, une contraception alternative 

jusqu’à complète occlusion des trompes estimée jusqu’à un maximum de trois mois après 

la pose. 

Le choix d'une méthode de contraception chez l’adolescente ayant une CC doit être 

individualisé, en tenant compte de l'anomalie cardiaque, de toutes les interventions 

chirurgicales, des traitements médicamenteux, des lésions postopératoires résiduelles et 

de la maturité de l'adolescente. L’Organisation Mondiale de la Santé  a recommandé que 

les femmes qui ont eu une réparation chirurgicale de lésions simples telles qu’une 

fermeture de communications interauriculaire, de canal artériel, ou de communication 

interventriculaire sans séquelles n'aient pas de restriction dans le choix de leur 

contraception. Les lésions pour lesquelles les contraceptifs contenant des œstrogènes de 

synthèses sont contre-indiqués sont décrites dans le tableau 13113. 

• Grossesse 

La grossesse chez les adolescentes est considérée à haut risque de troubles 

psychologiques, médicaux et sociologiques120,121. Une grossesse interrompt le  

développement normal de l’adolescente en l’obligeant à assumer des responsabilités 
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d'adulte avant d’être prête à le faire. Les adolescentes sont plus à risque de complications 

de la grossesse car la surveillance de la grossesse est souvent moins bien faite et leur 

compliance aux recommandations médicales moins fortes. Elles sont donc exposées à 

des risques d'anémie ou d'hypertension gravidique et leur fœtus à des risques de 

prématurité et d’hypotrophie122. Bien évidemment, le risque directement lié à la CC 

s’ajoute chez les adolescentes ayant une CC. L'adolescente doit également être 

conseillée sur les effets tératogènes de certains médicaments (ex : les AVK). Les 

questions sociales telles que l'accès aux soins, la couverture sociale, et l'ambivalence sur 

la nécessiter d’informer ses parents créent des obstacles aux soins prénataux précoces. 

Le programme de transition doit souligner l'importance du conseil précoce et de 

l'évaluation médicale avant un projet de grossesse. Des modifications de la loi concernant 

l’interruption volontaire de grossesse ont été publiées au Journal Officiel de la République 

Française le 4 juillet 2001, celles-ci portent essentiellement sur deux points : 

- la date légale pour la réalisation d’une interruption volontaire de grossesse qui a été 

portée de 12 à 14 semaines d’aménorrhée. 

- et pour les mineures, le consentement de l’un des titulaires de l’autorité parentale n’est 

plus obligatoire, mais la mineure doit se faire accompagner dans sa démarche par la 

personne majeure de son choix qui est appelé « adulte référent ». 

L’interruption médicale de grossesse n'est pas sans risque, en particulier pour les 

patientes ayant une CC complexe. Il est donc important d'agir rapidement car le choix du 

type de procédure est déterminé par le terme de la grossesse. L'impact émotionnel de 

l'interruption de grossesse ne doit pas être sous-estimé et un personnel approprié doit être 

disponible dans ces situations. Pour l'adolescente qui choisit de poursuivre la grossesse, 

une coordination et une planification notamment de l’accouchement doivent être mis en 

place impliquant non seulement l'obstétricien et le cardiologue, mais aussi un travailleur 

social et un psychologue pour aider et soutenir les patientes dans la prise de décision de 

garder le bébé ou placer le bébé dans les services d'adoption.  

• Conseil prénatal de l'adolescent : rôle du médecin 

En plus de la contraception et de la grossesse, il faut insister auprès de l’adolescent sur la 

prévention des maladies sexuellement transmissibles et du VIH. Pour faciliter ces 

discussions, une relation de confiance doit être établie sans porter de jugement. Il est 

important d'encourager les parents à discuter sexualité et contraception d'une manière 

cohérente avec les valeurs et les croyances de la famille. Le moment de ces discussions 

peut varier. Des outils éducatifs doivent être disponibles pour l’adolescent et ses parents. 
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Avec l'apparition de la puberté, un bilan complet doit inclure une évaluation des 

connaissances du patient sur la sexualité, les comportements à risque y compris 

l'utilisation de l'alcool et des drogues. Une fois la puberté débutée, un bilan gynécologique 

doit être fait régulièrement durant le suivi. Il faut diriger les adolescentes vers le planning 

familial ou à un gynécologue lorsqu’elles songent à devenir sexuellement actives ou 

qu’elles ont des comportements à risque.  

 

Recommandations  

1. Proposez des informations appropriées à l'âge et à la maturité du patient sur la santé sexuelle, la 
contraception et la grossesse au début de l'adolescence (12 ans) (classe I, niveau de preuve C).  

2. Des médecins qui connaissent bien la santé sexuelle et gynécologique et les CC doivent fournir à 
l’adolescent une éducation sur la contraception et la grossesse (classe I, niveau de preuve C). 

3. Les adolescents doivent être évalués pour rechercher des signes de comportements à haut risque 
qui pourrait les exposer aux maladies sexuellement transmissibles, le VIH et une grossesse non 
désirée, et cette information doit être incluses dans l'histoire du patient (classe I, niveau de preuve C).  

4. Les médecins doivent documenter ce qui a été entrepris pour modifier les comportements à risque 
(classe I, niveau de preuve C).  

5. Les médecins doivent documenter la contraception prescrite pour les patientes et l'usage 
recommandé de préservatifs pour les garçons (classe I, niveau de preuve C).  

6. Des services et gynécologues spécialisés dans la prise en charge de la gynécologie de 
l’adolescente doit être fournis au patiente ayant une CC (classe I, niveau de preuve C). 

7. Le matériel pédagogique et les ressources locales spécialisées sur la sexualité et la contraception 
doivent être fournis aux adolescents ayant une CC et à leurs parents, l'importance de la planification 
des grossesses doit être abordée (classe I, niveau de preuve C). 

 

c. Prescription d'exercice / Réhabilitation  

Parce que les patients ayant une CC survivent jusqu'à l'âge adulte, il est également 

important de se concentrer sur l’évolution de la QdV avec le vieillissement ainsi que sur la 

survenue de comorbidités chez l’adulte. L'effort est une composante importante de la QdV 

et de l'entretien de la santé. Bien que les études sur la capacité fonctionnelle n'aient pas 

été entreprises à grande échelle, un certain nombre de petites études ont été faites. L'âge 

des patients et les méthodologies utilisées dans ces études varient, mais la plupart montre 
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les bénéfices de l'effort et la non dangerosité de certains niveaux d'exercice. En général, 

elles suggèrent que la tolérance à l'effort n'est pas "normale" dans de nombreuses CC 

mais que de nombreux patients sont cependant capables d'effectuer des efforts réguliers. 

Beaucoup d'enfants ne sont pas encouragés à l’effort par leurs parents ou à l'école. Des 

craintes parfois infondées concernant leur état cardiaque font que ces enfants et ces 

adolescents ne pratiquent pas beaucoup d'exercice jusqu’à l’âge adulte. Ceci est une 

cause de préoccupation pour la santé globale à leur entrée dans l'âge adulte car un mode 

de vie sédentaire peut contribuer à d'autres comorbidités telles que l'obésité, les maladies 

coronariennes, l'hypertension, le diabète, les dyslipidémies et l'ostéoporose. 

• Evaluation à l’effort et bénéfices  

L’effort est bénéfique sur la santé globale en termes de prévention de certaines maladies 

chez l’adulte, ainsi que dans la récupération de certaines maladies chroniques, dont les 

coronaropathies et l’insuffisance cardiaque chronique133. Malgré les avantages potentiels 

de l'exercice, il est rarement discuté en consultation de routine. Dans une étude sur 99 

adultes ayant une CC134, l’exercice a été abordé par le médecin dans seulement 28 cas et 

les discussions portaient généralement sur les efforts à éviter plutôt que d'encourager une 

activité appropriée. D'autre part, 44% des patients pensaient que tous les types d’exercice 

étaient sans risque. Les obstacles à la pratique de l'effort les plus souvent décrits par les 

patients étaient liés à la crainte d’avoir des symptômes et un accident cardiaque134.  

En général, les capacités à l'effort dans les CC ont été évaluées de façon subjective par 

les patients ou de façon objective par une épreuve d’effort. Les études subjectives 

comprennent généralement des questionnaires sur la QdV ou l’intérêt de la pratique d’un 

sport. Les mesures objectives sont celles évaluées par des tests sur tapis roulant, une 

étude des échanges gazeux comprenant les paramètres ventilatoires comme la 

consommation d’oxygène ou un test de marche de 6 minutes. Ces tests fournissent des 

données mesurables telles que temps d'effort, la consommation maximale d'oxygène, ou 

le périmètre de marche. Les effets indésirables, tels que les signes électriques d'ischémie, 

les arythmies, les désaturations en oxygène, l'hypotension ou l’hypertension, peuvent être 

mis en évidence. Cette information peut aider à la prise de décision thérapeutique et à 

l'évaluation des risques pour la pratique d’un sport ou être utilisée comme base pour 

autoriser la pratique d’un sport de loisir ou prescrire une rééducation à l’exercice. Les 

résultats peuvent également être rassurants pour les patients ou les familles qui peuvent 

avoir peur du sport en raison de leur CC. L'exercice régulier chez les adolescents et les 

jeunes adultes ayant une CC a été évalué dans les petites études monocentriques. Ces 
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dernières ont montré que l’effort et des  programmes d’entrainement à l’effort peuvent 

améliorer la capacité fonctionnelle et certains paramètres de QdV. Dans une étude 

réalisée par Gratz et al.135,  les adolescents et adultes ayant une CC (14 à 73 ans) 

signalaient une diminution des scores de QdV de la fonction physique et de leur état de 

santé en général par rapport aux autres domaines mais ils ne montraient pas de 

diminution des scores des domaines psychosociaux. Ils ont de façon intéressante 

largement surestimé leur capacité à l’effort basée sur les résultats des tests à l’effort. 

Ainsi, bien que ces patients puissent être limités, ils ne semblent pas être affectés sur le 

plan psychosocial ou dans leur propre estimation de leur capacité à l’effort136. 

Bien que l'exercice physique ou de réadaptation des programmes de réentrainement à 

l’effort pour enfants et adultes ayant une CC soit conçu pour être sûr et susceptible 

d’améliorer les paramètres à l’effort, les résultats sont mitigés. Une étude sur l’effort fait à 

domicile et les seuils de dyspnée chez les enfants n’a montré aucune amélioration137. A 

l’inverse, une autre étude évaluant un programme de 12 semaines de réadaptation 

cardiaque sur un petit nombre d'adolescents ayant des cardiopathies complexes a pu 

montrer des améliorations de la consommation maximale en oxygène et de la 

récupération du rythme cardiaque138. Fredriet al.139 ont montré une augmentation de la 

consommation maximale en oxygène et l'amélioration des données psychosociales après 

entraînement physique, notamment une diminution du retrait social et une diminution des 

plaintes somatiques. Enfin, l’évaluation d’un programme de 3 mois d’entrainement à 

l’effort chez des adultes ayant une  tétralogie de Fallot réparée a également constaté une 

augmentation de  la consommation maximale en oxygène140. Développer de bonnes 

habitudes à l’effort dans l'enfance peut être bénéfique à long terme. Ainsi, l’obésité est 

déjà un problème chez les enfants et les jeunes adultes en France, y compris chez ceux 

qui ont une CC. Les habitudes de vie de l'adolescent liées au risque d'athérosclérose, dont 

la pratique sportive, ont été évaluées chez les enfants ayant une CC en Belgique. Seuls 

15% d’entre eux consacraient 30 minutes par jour à une activité physique141. Bien que les 

adolescents ayant une CC ne puissent pas avoir une pratique optimale du sport, une 

étude de Taiwan a montré qu'ils ne sont cependant pas différents de leurs pairs dans ce 

pays142. L’activité physique a également été évaluée chez les adultes ayant une CC au 

Royaume-Uni. Seuls ceux en classe I de la NYHA avaient une activité similaire à une 

population sédentaire contrôle, alors que les groupes en classes NYHA II ou III faisaient 

moitié moins d’effort que des patients en classe NYHA I. Malgré ces limitations, les 

patients gardent un désir de participer à l’effort143. Dans toute initiative de pratique d’un 

sport, il est important que l'adolescent ayant une CC reçoive un soutien pour réussir et 
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développer de bonnes habitudes. Un mode de vie plus sédentaire peut contribuer à 

diminuer la tolérance d'exercice et ce mode de vie chez les enfants peut être du à 

l’attitude trop protectrice des parents et des professeurs144. Dans une autre étude qui 

évaluait la perception de l'effort par un petit groupe d'enfants ayant une CC, le sport et 

l'exercice en général étaient perçus comme bénéfiques, mais insuffisamment valorisés. La 

faible confiance en soi dans cette étude semblait être influencée par la peur et 

l'exclusion145. Une étude chez adolescents de 12 à 18 ans a montré que la croyance en 

ses capacités est plus importante que la sévérité de la cardiopathie dans la détermination 

à faire un sport. Cette étude montrait que la confiance en ses capacités et l'attitude des 

parents vis-à-vis de la pratique de l'exercice avaient été fortement influencées par la 

recommandation du cardiologue146. Pour encourager les habitudes d'activité physique, il 

semble être important que les enfants et les adolescents aient des directives appropriées 

et soient encouragés par leur famille et leur cardiologue, ou encore par leurs entraîneurs, 

coéquipiers et amis. 

• Types de sport 

La majorité des données disponibles sont en faveur de l’effet bénéfique de l'exercice chez 

les enfants et les adolescents ayant une CC. Toutefois, la détermination des types d’effort 

et des niveaux d'exercice autorisés reste très une donnée importante à recueillir. De 

nombreuses activités de loisir, comme la marche, la natation ou le vélo à différents 

niveaux d'effort peuvent être appropriées pour de nombreux patients. D'autres peuvent 

vouloir avoir un niveau supérieur d’activité ou participer à des sports plus compétitifs, y 

compris au collège ou au lycée. Pour savoir si ce type d’activité est autorisé, l'utilisation de 

tests d’effort peut être intéressante pour évaluer les performances et le risque individuels. 

Pour améliorer ce processus de prise de décision, l'AHA a publié deux séries de directives 

sur la pratique des sports, incluant les  patients ayant des CC. Les recommandations de la 

36ème Conférence de Bethesda donnent un aperçu des différents types CC et des 

différents types de compétitions sportives qui peuvent ou peut-être pas appropriés96. Ce 

document liste également les différences entre les types de sport statiques et dynamiques 

pour aider à déterminer ce qui peut être le plus approprié pour les patients ayant une CC 

donnée (tableau 14)147. L'AHA est à l’initiative d’un deuxième rapport sur les 

recommandations de la pratique d’un sport par les patients ayant des maladies cardiaques 

héréditaires comme le syndrome de Marfan et la cardiomyopathie hypertrophique. Ces 

rapports peuvent être utiles pour les médecins et les patients afin de les guider dans le 

choix d’activités sûres et bien tolérées. Bien que la plupart des patients ayant une CC 
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puisse faire une certaine forme d’effort ou de sport et dusse être encouragé à le faire, 

c’est chez eux que l’évaluation doit être la plus approfondie. Tous les patients ayant une 

CC doivent être évalués individuellement quand il s'agit de discuter d'exercice en raison 

de la variabilité individuelle pour un même type de CC. Certains patients méritent une 

attention particulière. Ceux qui ont des stimulateurs cardiaques peuvent être limités du fait 

de la fréquence cardiaque maximale réglée. Ils doivent également éviter les sports de 

contact ou porter des équipements spéciaux pour protéger les appareils. Ces 

recommandations s’appliquent aux patients ayant des défibrillateurs automatiques 

implantables. En cas de dilatation aortique isolées ou dues à des conjonctivo-dysplasies, 

les sports de contact ou à haute activité statique sont contre-indiqués. Pour la pathologie 

coronaire, les recommandations vont tenir compte du seuil ischémique et des traitements 

pris. 

Recommandations 

1. Compte tenu des avantages généraux de la pratique d’une activité physique sur l'ensemble de la 
santé et sur la prévention de l'obésité, au moins une certaine forme d'exercice régulier est conseillée 
pour les patients ayant une CC (Classe I, niveau de preuve C). La pratique régulière d’activité physique 
devra susciter compréhension, soutien et encouragement de la part des parents, des enseignants et 
des entraîneurs. 
2. Un test d'effort objectif doit être utilisé comme un examen de référence dans toutes les CC pour 
autoriser la pratique d’un sport (classe I, niveau de preuve C). Un nouveau test fait de manière 
périodique est conseillé dès l’apparition de nouveaux symptômes ou d'autres changements dans l'état 
clinique ou pour évaluer la réponse hémodynamique ou rythmique aux médicaments (classe I, niveau 
de preuve C). 
3. Sur la base des résultats des tests objectifs, le cardiologue doit discuter d'exercice physique et 
d'activité sportive avec le patient et la famille dès le début de l'enfance pour encourager les bonnes 
habitudes (classe I, niveau de preuve C). Le niveau recommandé d’exercice doit être réévalué au cours 
du suivi du patient et révisé en fonction de l'état clinique et des résultats aux tests d’effort répétés 
(classe I, niveau de preuve C). 
4. La prescription d'exercices doit inclure le type d’exercice (dynamique ou statique), les objectifs et 
les limites en termes de fréquence cardiaque (fréquence maximale le cas échéant), la durée et la 
fréquence des efforts, et un guide pour faire progresser le niveau de l'effort (classe I, niveau de preuve 
C). Cette prescription doit également inclure les exercices à éviter. La prescription d’exercice doit 
suivre les directives publiées précédemment, en  reconnaissant toutefois, que la plupart de ces 
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directives se rapportent à des compétitions sportives au collège et au lycée (classe I, niveau de preuve 
C).  
5. Pour les patients ayant une capacité d'exercice limitée et une réponse hémodynamique défavorable 
à l'effort, ou une intervention chirurgicale récente, une réhabilitation médicale supervisée par un 
programme cardiaque peut être bénéfique (classe IIb, niveau de preuve C). 

 

d. Orientation professionnelle et carrière 

Un travail important du développement des adolescents ayant une CC est d'assumer la 

responsabilité de leur propre santé. Certaines études ont cependant montré que les 

adolescents et les jeunes adultes ont une mauvaise compréhension de leur cardiopathie, 

de leur traitement et de leur pronostic. Veldtman et al.148 a montré que seulement 22% 

des enfants âgés de 7 à 18 ans (âge moyen 13 ans) pouvaient identifier correctement leur 

CC. Ces résultats n'étaient pas liés à l'âge, au sexe ou à  la gravité de la CC. De plus, 

seuls 30% des patients avaient une bonne compréhension de leur maladie. Lunes et al.149 

ont constaté que bien que 80% des patients de 18 à 46 ans (âge moyen 23 ans) ayant 

une CC pouvaient expliquer correctement la stratégie de leur traitement, la  fréquence de 

leur suivi, l’hygiène dentaire, les choix professionnels appropriés, le risque de la 

grossesse et l'utilisation appropriée de la pilule contraceptive (chez les femmes), 

seulement 50% à 80% ont été capables d'identifier correctement le nom et l'anatomie de 

leur lésion cardiaque, les risques et les symptômes de l'endocardite, les risques 

génétiques liés à la CC, l'impact du tabagisme et l'alcool sur leur cardiopathie et l’intérêt 

du dispositif intra-utérin comme moyen de contraception (chez les femmes). De même, 

Dore et al.150 ont rapporté que sur les 104 patients ayant une CC (de 16 à 72 ans) inclus 

dans leur étude, le diagnostic n’était pas connu dans 34,6% des cas. Dans cette étude 

79% connaissaient la nécessité d'une prophylaxie antibiotique mais 50% ne savaient pas 

pourquoi elle était nécessaire. Rönning et al.151 ont utilisé des entretiens ouverts semi-

structurés auprès de 16 adultes (19 à 55 ans, âge moyen 28 ans) au sujet de leur 

expérience pour en apprendre davantage sur leur cardiopathie. La majorité des sujets a 

souhaité avoir des séances d'éducation appropriées et ce dès la petite enfance, avec des 

informations supplémentaires et un renforcement au moment de l’adolescence. Peu de 

patients pouvaient décrire précisément quelles informations devaient être fournies mais 

les patients ont insisté sur le fait que le manque de connaissances au sujet de leur 

cardiopathie était une barrière pour être plus actifs dans les décisions concernant leur 

traitement et le soin. Ainsi, il est commun que les adolescents et les jeunes adultes aient 
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d'importantes lacunes dans la connaissance de leur cardiopathie et ces manques doivent 

être comblés avant l’adolescence pour que ces jeunes gens deviennent plus autonomes 

vis-à-vis de leur santé, de leurs soins et plus responsables sur toute la durée de leur suivi. 

• Problèmes neuro-développementaux 

La réussite scolaire, les troubles d'apprentissage, les troubles du comportement et de la 

concentration, l’hyperactivité et les autres troubles psychologiques doivent être pris en 

compte lors de la planification de la transition. Ils peuvent en effet influencer de manière 

significative la capacité de l’adolescent à apprendre et à assumer la responsabilité de ses 

soins. L'amélioration du taux de survie des patients ayant une CC a permis de prendre 

conscience des effets indésirables de la chirurgie cardiaque néonatale ou chez le 

nourrisson sur le développement neurologique de ces enfants. Les enfants ayant une CC 

complexe tel que la transposition des gros vaisseaux, le retour veineux pulmonaire 

anormal, l’hypoplasie du ventricule gauche et les cardiopathies univentriculaires ont une 

incidence significativement plus élevée de problèmes scolaires, de troubles du 

comportement ou de l’attention, d'hyperactivité et du développement cognitif et social152. 

Shillingford et al.153 ont montré que le nombre de patients ayant des scores élevés de 

risque pour l'inattention et l'hyperactivité étaient trois à quatre fois plus nombreux que 

dans la population générale et que 49% des sujets inclus avaient un soutien scolaire. 

Réduire le rôle des facteurs techniques per opératoires pour prévenir et réduire les lésions 

neurologiques n’a donné que de modestes résultats. Des travaux plus récents ont montré 

que bien d’autres facteurs liés au patient (poids de naissance), aux procédures (âge à la 

chirurgie, la durée du séjour dans l'unité de soins intensifs), mais aussi des facteurs 

d’environnement (statut socio-économique des parents) sont des déterminants majeurs du 

neuro-développement de ces enfants et que les attitudes préventives154,155. 

• Education et emploi  

L'éducation et l'emploi sont cruciaux pour la sécurité financière et le bien-être 

psychologique. Ils représentent donc une autre préoccupation importante pour les 

adolescents. Bien que leur parcours éducatif soit similaire à celui de leurs pairs en bonne 

santé, leur taux d'emploi est significativement plus faible. Simko et al.156 ont ainsi montré 

que 71% des adultes ayant une CC avaient un emploi à temps plein ou à temps partiel 

alors que ce taux était de 84% chez des sujets sains. Le taux d'emploi tend à être plus 

élevé chez ceux ayant des CC simples et n’étant pas cyanosés156-158. Une explication 

possible à ce taux de chômage élevé serait le manque de connaissances des employeurs 

sur les risques liés à la CC. Dans une petite étude auprès des employeurs du Royaume-
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Uni, la plupart (10 sur 14, soit 71%) ont dit qu'ils emploieraient ces patients sur la base du 

fonctionnement actuel, avec ou sans avis médical, mais 4 (29%) des 14 excluraient les 

patients atteints de CC ou s’intéresseraient précisément au risque lié à la CC de l’individu 

avant de l’embaucher. Malheureusement, il n’y a pas de consensus sur l’embauche de 

ces jeunes adultes et aucune statistique actuarielle sur la survie n’est disponible pour les 

aider dans leur décision159. On note également que les patients avec des CC complexes 

ont plus de difficulté à trouver un emploi et ceci est principalement lié à leur mobilité. Ces 

patients ont aussi tendance à arrêter leur activité professionnelle en raison de problèmes 

physiques ou émotionnels, ou bien pour des problèmes de transport. Les demandes 

d’adaptation à l'environnement de travail sont plus fréquentes et axées sur la flexibilité 

horaire, la réduction du temps de travail, et une plus grande liberté pour organiser son 

travail157. Ces résultats soulignent l'importance de l'orientation professionnelle chez ces 

patients pour les aider à trouver l’emploi le plus adapté à leurs capacités physiques et 

émotionnelles.  

• Orientation professionnelle  

De nombreux défis attendent les adolescents ayant une CC au moment d’entrer dans la 

vie active. Ils devront affronter la discrimination sur leur lieu de travail, les difficultés à 

garder leur emploi en cas de complications médicales et des défis professionnels liés au 

maintien ou au changement d'emploi si l’évolution de leur capacité fonctionnelle les y 

contraint157. Des plans de carrière et d'éducation doivent être discutés au début de 

l'adolescence (13 à 15 ans) pour permettre l'évaluation de la santé mentale du patient et  

de ses capacités physique et sociale4. Cette évaluation et l'éducation doivent impliquer 

non seulement le médecin et le patient mais aussi les parents, les éducateurs et les 

conseillers d'orientation. Un rapport sur les conseils structurés de carrière / d’emploi a 

montré que les conseils sont associés à un taux plus élevé d'emploi (73%) que lorsque 

ces derniers ne sont pas donnés (46%)158. La discrimination est interdite dans tous les 

domaines du travail, y compris le recrutement, l'avancement, la rémunération et la 

formation. Il est illégal pour l'employeur de poser des questions sur un handicap ou 

d'exiger un examen médical d’un demandeur d’emploi sauf si l'information est nécessaire 

pour certaines activités professionnelles. Les employeurs sont également tenus, sauf si 

cela génère beaucoup de frais, d’adapter et de modifier les équipements et les politiques 

de formation pour permettre à un travailleur handicapé d’exercer son travail. La loi «pour 

l’égalité des droits et des chances, la participation et la citoyenneté des personnes 

handicapées » (loi no 2005-102, JO n° 36 du 12 février 2005 page 2353), dite loi handicap, 
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a été promulguée le 11 février 2005. Elle apporte des évolutions fondamentales pour 

répondre aux attentes des personnes handicapées. Depuis 2010, les entreprises 

soumises à la loi et n'employant pas de personne handicapée depuis trois ans ou plus ne 

sont pas majorées. 

Cette politique volontariste concrétise des principes forts : 

- L’accessibilité généralisée pour tous les domaines de la vie sociale (éducation, 

emploi, cadre bâti, transports...)  

- Le droit à compensation des conséquences du handicap  

- La participation et la proximité, mis en œuvre par la création des Maisons 

départementales des personnes handicapées (MDPH).  

Les parents et les patients doivent être éduqués sur les possibles restrictions qui 

pourraient affecter la capacité de travail. Cette formation pourrait permettre à l'adolescent 

de choisir une carrière dans laquelle le plein emploi peut être maintenu toute une vie. La 

motivation ne semble pas être un problème pour les patients ayant une CC, car nombre 

d'entre eux a un niveau d’éducation plus élevé que les sujets contrôles158. Des niveaux 

élevés de formation donnent accès à des niveaux supérieurs d'emploi157. En 1986, l'AHA a 

publié «Recreational and Occupational Recommendations for Young Patients With Heart 

Disease qui peut être utilisé pour définir objectivement et aider à l'orientation 

professionnelle pour les patients ayant une CC160. Les activités doivent également être 

évaluées pour dépister tout risque spécifique supplémentaire. Par exemple, l'exercice 

isométrique augmente la pression artérielle systémique et les activités comprenant ce type 

d’effort doivent être découragées chez les patients avec des lésions cardiaques gauches 

telles que la coarctation de l'aorte, la sténose aortique, la bicuspidie aortique et 

l’insuffisance aortique. Les patients ayant des lésions obstructives des voies d’éjection 

ventriculaires et des arythmies ventriculaires ont un risque accru de malaise et de 

syncopes qui peuvent les exposer à des risques graves pour certains emplois, comme 

piloter un avion ou un bateau, conduire un autobus ou d'autres véhicules publics ou 

encore travailler sur des projets de construction de grande hauteur. Des mesures 

objectives de tolérance à l'effort doivent être utilisées pour aider dans le conseil autant que 

possible. Une fois que le niveau d'activité professionnelle, les capacités intellectuelle et 

sociale ont été évalués, le plus haut niveau de formation possible doit être encouragé. 

Pour les patients qui sont handicapés physiquement ou mentalement, une réadaptation 

professionnelle doit être encouragée. Le conseiller peut aussi suggérer des programmes 

qui fournissent une formation appropriée, et si nécessaire, le patient peut demander une 

aide financière. L’Agefiph ( www.agefiph.fr ), Association nationale de gestion du fonds 
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pour l’insertion professionnelle des travailleurs handicapés, verse des aides financières : 

elle finance au plan national Cap emploi pour les travailleurs handicapés qui recherchent 

un emploi, et les Sameth pour l’aide au maintien dans l’emploi. 

 

Recommandations  
1. Élaborer un plan structuré d'éducation / enseignement pour l'adolescent basé sur ses aptitudes 
scolaires, son niveau d'éducation et sa maturité intellectuelle et physique (classe I, niveau de preuve 
C).  
2. Commencez le conseil au début de l'adolescence pour identifier les intérêts, ainsi que la nécessité 
d’études plus poussées, de formation professionnelle et d'orientation (classe I, Niveau de preuve C). 
Utiliser le test d'effort pour aider à déterminer les aptitudes physiques (classe I, niveau de preuve C).  
3. Voir chaque adolescent comme apte à l’emploi et adapter les conseils de carrière et d’emploi en 
fonction des aptitude physiques, mentales et psychologiques16 (classe I, niveau de preuve C). 

 

e. Assurance  

• Assurance santé 

En France les cardiopathies congénitales sont reconnues comme des affections de longue 

durée par l’assurance maladie française et donnent lieu à un remboursement intégral des 

soins. Lors de la transition, le patient ainsi que ses parents doivent être informés sur la 

mise à jour de son statut d’assuré, en particulier lorsque ce dernier n’est plus sous le 

régime de ses parents. C’est le cas lorsqu’il est au régime étudiant de la sécurité sociale, 

puis au régime générale une fois actif. Ces démarches doivent normalement être guidées 

par le médecin traitant. 

• Assurance prêt 

En France, les patients ayant des CC complexes se voient plus souvent refuser ou 

majorer les taux d’intérêt lors de la contraction de prêts en particulier immobiliers161 que 

ceux ayant des CC simples. La variation individuelle du risque est très importante pour 

une CC donnée. Par exemple, les patients ayant une transposition des gros vaisseaux 

opérée par la méthode du switch artériel, sans complication coronarienne ou de sténose 

pulmonaire, ont un pronostic à long terme qui ne sera probablement pas différent de la 

population normale, mais ces données sont encore manquantes. En général, une bonne 

fonction cardiaque biventriculaire, la perfusion systémique assurée par le ventricule 

gauche, l'absence de lésions hémodynamiques progressives ou importantes, le tout 
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assorti d’une bonne capacité fonctionnelle sont autant d’éléments de bon pronostic. Les 

progrès récents dans le traitement des patients adultes ayant une CC ont amélioré la 

survie sans évènements de ce groupe de patients qui tend à rejoindre celle de la 

population normale. Les médecins doivent donc mettre l'accent sur la présence de ces 

facteurs positifs et l’absence de facteurs pronostiques négatifs si un certificat médical est 

demandé par l'assurance. La surprime de ces patients est plus probablement fondée sur 

le diagnostic que sur les la situation hémodynamique précise du patient au moment où il 

contracte le prêt. Il y a des incohérences certaines entre les compagnies sur l’accès à 

l’assurance des patients ayant une CC159. Il est donc souhaitable que le patient consulte 

plusieurs compagnies d’assurance et fasse jouer la concurrence. Les associations de 

patients peuvent être en mesure de fournir des conseils sur les assureurs ainsi qu’un 

palmarès de celles susceptible d’offrir les meilleurs taux. Par ailleurs, les patients peuvent 

recevoir une réponse plus favorable des assureurs lorsqu'ils sont suivis dans un centre 

spécialisé où la gestion de la CC et ses complications tardives sont a priori susceptibles 

de donner des informations fiables. L’âge n'affecte pas l'assurabilité161. Etant donné que la 

mortalité prévisible dans la population générale augmente avec l'âge, alors que la 

mortalité associée à une CC peut rester la même, les  ratios de mortalité des patients 

ayant une CC diminuent avec l'âge. C’est pourquoi certains patients peuvent obtenir plus 

facilement une assurance prêt après 50 ans.  

En France, la Convention AREAS (“S'Assurer et Emprunter avec un Risque Aggravé de 

Santé) vise à contribuer à élargir l'accès aux assurances et aux prêts des personnes qui 

ont ou ont eu une maladie grave. Il a été signé par les gouvernements, les associations 

commerciales de la banque, les assurances publiques et privées, des associations de 

patients et de consommateurs. Cette convention a été appliquée en 2007. En 2009, le 

gouvernement français a rapporté les résultats de la Convention AREAS chez les patients 

avec un risque aggravé de santé. Elle a montré que 49% des demandes de prêt avaient 

une prime supplémentaire et que 43% à 51% avaient une clause d’exclusion en rapport 

avec la maladie pour l’invalidité. Seulement 1% des demandes ont été refusées. Ces 

résultats ont été beaucoup plus mitigés selon les patients et les associations de 

consommateurs, en particulier en ce qui concerne le risque d’invalidité qui n'est pas 

suffisamment couvert. Beaucoup de patients (40%) ne connaissaient pas cette convention 

et certaines banques et les assureurs sont réticents à l’appliquer. Il faut ajouter que le 

patient doit être sensibilisé sur le fait qu’il ne doit pas fumer et doit suivre une bonne 
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hygiène de vie pour faire baisser le risque global estimé par les assureurs. Il doit en 

particulier limiter le risque cardiovasculaire pour espérer obtenir une assurance prêt. 

 

Recommandations 

1.  Les adolescents et leurs parents doivent être sensibilisés sur la mise à jour de l’assurance maladie 
voire de la couverture mutuelle lors du passage à la vie étudiante ou professionnelle 

2. Les adolescents et leur famille doivent être informés des démarches qu’ils devront entreprendre 
afin d’obtenir une assurance en cas de demande de prêt (certificat d’un médecin spécialiste, 
convention AREAS, demande auprès des associations de patients). 

 

f. Fin de vie, mortalité 

La plupart des individus ayant une CC espère survivre à long terme, toutefois, les patients 

ayant une CC complexe ont un risque accru de complications et de mortalité précoce. Il 

n'est pas rare pour les adolescents et les jeunes adultes ayant une CC d’avoir une fausse 

perception de guérison ou de rester figer dans le temps162-164. Pour certains patients, la 

période de transition peut être la première occasion d’être confrontés à des informations 

sur la mortalité. Par ailleurs, les attentes des patients sont souvent incompatibles avec les 

données disponibles sur l'espérance de vie. Reid et al.47 a étudié l'espérance de vie 

déclarée par 296 patients ayant une CC complexe âgés de 16 à 20 ans. Ils espéraient 

vivre jusqu’à 75 ans, soit seulement 4 ans de moins que ce qu’espèrent vivre leurs pairs. 

Plus de 85% des patients pensaient vivre beaucoup plus longtemps que ce qu’avait 

estimé les auteurs de l'étude. Prévoir une discussion sur l'espérance de vie avec les 

médecins, l’adapter bien sûr au développement du patient en l’incorporant au débat 

général sur les questions psychosociales, devrait aider les jeunes patients à être plus 

réalistes quant à leur avenir. Lorsque l'adolescent affronte des problèmes de fin de vie, la 

notion 

d'une vie écourtée peut évidemment lui être pénible comme à sa famille et aux soignants. 

Bien qu'il soit souvent difficile pour les médecins de lancer une discussion sur la fin de vie, 

des travaux suggèrent que les adolescents sont souvent préparés et disposés à discuter 

de cette échéance164. Les professionnels de santé doivent prendre en compte plusieurs 

facteurs lors des discussions sur la mort et la fin de vie avec une jeune personne, en 

particulier le niveau de développement du patient qui inclut la capacité de décision, la 

conceptualisation de la mort (y compris les valeurs personnelles), la compréhension de la 
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mort par la famille (y compris les croyances religieuses et culturelles),les moyens habituels 

du patient et de sa famille pour faire face et les attentes réelles de la mort. Ces 

discussions doivent être une partie de la routine des soins, car la relation du patient à 

l’idée de mourir sont susceptibles de changer sensiblement pendant l'adolescence et au 

début l'âge adulte. Les adolescents doivent rester impliqués dans la prise de décision 

concernant les soins palliatifs et la fin de vie avec des mesures qui correspondent à leur 

niveau de développement165,168. Le processus devrait inclure l’ensemble des éléments 

nécessaires à la prise de décision par le patient168. Mc-Cabe et al.165 a défini une liste 

exhaustive de questions pour l'évaluation des adolescents et des familles pour guider de 

façon efficace auprès l'adolescent dans la décision médicale de soins palliatifs. La prise 

de décision de fin de vie peut être particulièrement difficile pour les adolescents qui ont 

généralement une expérience limitée pour des choix d'une telle ampleur. Une aide 

personnalisée doit être proposée. Si les souhaits sont en conflit avec la préférence 

parentale, l'adolescent peut exiger une aide supplémentaire et des conseils extérieurs, en 

particulier si les parents sont trop protecteurs. Bien que la transition se caractérise par un 

processus d’autonomie, le soutien continu et la participation des parents, lorsqu'ils sont 

confrontés à des décisions difficiles, ne doivent pas être ignorés. Beaucoup d'adolescents 

et de jeunes adultes ont des frères et des sœurs qui seront touchés par leur mort. Il est 

essentiel d’aider de façon globale ces aspects émotionnels familiaux et de satisfaire aux 

besoins pratiques de toute la famille pendant la période de la maladie, ainsi qu’après la 

mort.  

 

VI. Patients avec un retard de développement / personnes handicapées  

En tant que médecins pour les adolescents et les adultes ayant une CC, nous avons 

souvent une approche des patients avec des troubles cognitifs et un retard du 

développement différente de celle que nous avons pour les autres. L'hypothèse que nous 

faisons est qu'ils sont incapables de réussir la transition vers les services médicaux 

adultes en raison de leur retard intellectuel, des troubles cognitifs ou du manque de 

capacité à gérer indépendamment leurs propres soins. Beaucoup de cardiopédiatres ont 

donc continué de prendre soin des adolescents et des adultes ayant une déficience 

intellectuelle. Un modèle de réussite de la transition des soins de santé pour les 

adolescents et les adultes atteints de CC doit inclure des dispositions particulières pour les 

patients ayant un retard moteur ou mental4. Pour développer des soins appropriés pour 

ces patients, nous devons être engagés dans la création de plans de transition 
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individualisés, être flexibles lorsque cela est nécessaire et utiliser toutes les ressources 

disponibles pour permettre une transition réussie. 

 

Le processus de transition et de transfert en pratique chez les patients handicapés 

intellectuellement 

Bien que l'objectif de la transition pour la plupart des adolescents et des jeunes adultes 

soit à terme d'accepter la responsabilité de leur propres soins, cet objectif ne peut être 

réaliste pour certains patients ayant un retard psychomoteur ou intellectuel. Les médecins 

spécialistes des CC, en collaboration avec le médecin généraliste, doivent être disposés à 

travailler avec les familles, les conseillers en orientation, et les superviseurs de foyer dans 

les situations où un individu n'est pas capable de vivre et d’assumer ses propres besoins 

de santé de manière indépendante.  

Les adolescents ayant une déficience intellectuelle et une CC doivent recevoir des 

conseils préventifs à chaque consultation au cours de l'adolescence d'une manière 

appropriée à leurs capacités cognitives. Idéalement, les soins liés à la CC devraient être 

une partie du plan de transition des soins de santé globale, qui prennent en compte les 

problèmes comme le transport, les ressources sociales et la capacité de l'individu à se 

soigner169. Un travailleur social familier avec les directives fournies pour les personnes 

ayant un déficit intellectuel ou handicapées peut aider au développement des soins de 

santé dans ce dit plan de transition. Les médecins spécialistes des CC doivent se 

familiariser avec les anomalies génétiques couramment associées aux CC et au retard de 

développement.  

La trisomie 21, le syndrome de Williams et la délétion 22q11 (également connue sous le 

nom de syndrome de DiGeorge) sont les plus communément associés à des CC. Le 

retard de développement, les difficultés d'apprentissage, le retard mental et d'autres 

problèmes médicaux sont également souvent présents. L'American Academy of Pediatrics 

a publié en 2001 des directives d'évaluation pour les enfants ayant une trisomie 21170 qui 

restent pertinentes pour les adultes. Ils fournissent des recommandations simples sur la 

fréquence de la surveillance médicale des problèmes de santé associés à différents âges 

(tableau 15). Les médecins spécialisés dans les CC doivent être familiers avec ces 

directives parce que les problèmes de santé associés au syndrome autres que ceux liés à 

la CC peuvent avoir un impact sur la santé de leurs patients et peuvent interagir avec la 

cardiopathie. Par exemple, un syndrome d’apnée du sommeil chez un adulte trisomique 

obèse et une communication inter-ventriculaire non réparée peuvent conduire à une 
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aggravation de l'hypoxie, décompenser l'hypertension artérielle pulmonaire et aggraver 

une polyglobulie. L'obésité peut accroître le risque de cardiopathie acquise, de diabète et 

d'hypertension. Les adolescents ayant une délétion 22q11 ont souvent des difficultés 

d'apprentissage, un retard de développement et une difficulté d’élocution secondaire à une 

incompétence vélo-pharyngée, une fente palatine ou à la perte d'audition. Il est important 

que les patients ayant une CC et un retard de développement, associés à des 

caractéristiques cliniques évocatrices de microdélétion du chromosome 22q11 aient une 

analyse génétique pour confirmer le diagnostic et puissent bénéficier d’un conseil 

génétique avant une grossesse171. 

 

VII. Le programme de transition  

Éléments clés du processus de transition  

Peu importe le modèle du programme de transition, il y a des principes fondamentaux10,12. 

Ces principes fournissent un plan pour un programme individuel et pour les institutions 

dont l'objectif est d'améliorer l'expérience de transition pour les jeunes adultes atteints 

d’une maladie chronique. Ces principes sont bien décrits dans un modèle qui incorpore les 

phases du processus de transition : avant la transition, la transition et le transfert.  

 

a. Avant la transition 

Bien qu'un programme de transition formalisé doive être initié à l'adolescence, le concept 

de transition doit être introduit beaucoup plus tôt dans la vie et doit se poursuivre durant 

toute l'enfance. Les patients doivent être informés que bien qu’ils puissent avoir une vie 

normale ou quasi-normale, leur cœur a été réparé et la surveillance de son bon 

fonctionnement nécessite une surveillance tout au long de la vie. D’autre part, ils doivent 

comprendre qu’une CC n’est pas une maladie cardiaque comme les autres et qu’il est 

donc impératif qu'ils aient un suivi auprès de cardiologues spécialisés dans les CC. Le 

processus de transition est un processus familial. La famille joue effectivement un rôle 

essentiel qui doit être soutenu et encouragé. Dans cette phase de pré-transition, les 

familles doivent espérer que leurs enfants deviennent indépendants dans la gestion des 

soins médicaux. Elles doivent être encouragées à aider leurs enfants à atteindre cet 

objectif12,149,171. Idéalement, en informant les familles assez tôt sur la nécessité du suivi à 

l’âge adulte, la nécessité d’un suivi spécialisé est mieux comprise et l’adolescent entre 

sereinement dans la période de transition. Un modèle possible pour le conseil de pré-
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transition fait une part importante à la consultation infirmière ou à une consultation dédiée 

faite par un médecin ayant une formation en éducation thérapeutique. Ce praticien peut 

rencontrer le jeune patient lors de la consultation de cardiologie pédiatrique. Au cours de 

ces visites, il peut introduire le concept de transition et de transfert, discuter des bonnes 

règles d’alimentation et d'exercice, indiquer les conduites à risque, discuter de la 

contraception et de la grossesse et des projets d’études ou de formation professionnelle. 

Ce même praticien peut assurer la continuité des soins en suivant les jeunes adultes à 

travers le programme de transition et, finalement, dans le programme de CC de l’adulte. 

Un modèle alternatif fait jouer un rôle prépondérant aux cardiopédiatres dans ce 

processus d’éducation et de pré-transition. En outre, durant cette phase de pré-transition, 

l'équipe de transition peut coordonner des ateliers pour les préadolescents et les parents 

afin d'introduire le concept de transition et de fournir un forum dans lequel les familles 

peuvent partager leurs craintes et leurs préoccupations avec ce processus. 

 

b. La transition 

Lorsque les patients ont atteint une certaine maturité, ils doivent entrer dans le programme 

de transition et le suivre entièrement. Ce programme doit veiller à ce que ces jeunes 

patients comprennent leur diagnostic et leurs antécédents médicaux. Idéalement, ils 

doivent comprendre le cœur normal (anatomie et physiologie) et la façon dont le cœur 

fonctionne. Ils doivent savoir en quoi leur cœur diffère de la normale. Ils peuvent 

commencer à comprendre les risques de lésions résiduelles hémodynamiquement 

significatives et des complications rythmiques. Ils doivent apprendre à reconnaître les 

signes et les symptômes importants. L'adolescent doit avoir une bonne compréhension de 

la justification des traitements antérieurs et des options médicales à venir, des traitements 

chirurgicaux et par cathétérisme interventionnel. Enfin, ils ont besoin d'être éduqués pour 

évoluer dans le système de santé pour adultes : comment accéder à un spécialiste des 

CC adultes ? à quel rythme ils devront être suivis ? comment accéder à des soins de 

santé primaires ? comment accéder aux soins d'urgence ? et comment mettre à jour son 

statut d’assuré social ? Un noyau standard de curriculum éducatif (tableau 16) est une 

composante importante d'un processus de transition organisée. Cette éducation permet 

aux patients de prendre le contrôle de leur santé. Les objectifs de ce curriculum peuvent 

être atteints par diverses modalités éducatives et doivent être adaptés à chaque patient. 

Le programme doit être d'une ampleur appropriée et approfondi, mais suffisamment 

concis pour être terminé avant que les patients ne soient suivis dans une unité de CC pour 
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adulte. Cela peut nécessiter simplement deux visites au centre référent pour les CC de 

l’adulte pour les patients suffisamment murs ayant une CC simple sans limitation 

fonctionnelle ou inversement de nombreuses visites avec un implication importante du 

groupe d’éducation/transition pour une jeune personne ayant des troubles 

d'apprentissage, une CC complexe, une limitation fonctionnelle importante et un 

environnement peu protecteur. La flexibilité est une clé de la réussite. L'exemple d'un 

programme de transition décrit dans le tableau 16 comprend les lésions résiduelles 

hémodynamiquement significatives et les risque d’arythmie, les problèmes 

extracardiaques chirurgicaux et médicaux, la contraception et la planification de la 

grossesse, la planification professionnelle et d'assurance, et les questions de mode de vie. 

Une grande partie du curriculum peut être abordé lors des consultations régulièrement 

programmées avec la participation des médecins, des infirmières spécialisés et autres 

services de soutien comme les psychologues. En outre, des séances d’éducation pour les 

patients et les familles, le soutien par les pairs du groupe et des séminaires d'information 

peuvent être utilisés pour traiter certaines des composantes du programme. 

 

c.  Le Transfert 

• Moment de transfert 

Idéalement, le transfert des soins de la pédiatrie aux soins pour adultes se produit à la 

suite d’un processus de transition réussi. Au moment de décider sur le moment du 

transfert, deux points importants doivent être considérés : 

Premièrement, il doit y avoir un contrat institutionnel sur le calendrier de la transition pour 

s’assurer que la transition et le transfert se produisent réellement, et de manière prévisible 

(ex : à partir de 18 ans). Lorsque les patients et les familles ont un âge cible explicite, ils 

savent que la transition et le transfert auront lieu, qu’ils auront une implication active dans 

le processus, et qu’ils seront prêts pour le transfert final des soins. De plus, lorsque la 

transition est la « règle » les jeunes patients ne voient pas le processus comme quelque 

chose qu'ils doivent faire individuellement mais plutôt comme un processus naturel par 

lequel tout le monde passe. Enfin, un contrat sur le calendrier garantit que tous les 

patients aient la possibilité de profiter pleinement du programme de transition. 

Deuxièmement, un programme de transition doit être souple pour ce qui concerne le 

calendrier et doit s’adapter au développement et à l'état psychosocial de chaque 

patient172,173. La transition ne doit être achevée qu'une fois que le jeune patient a fini son 
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propre développement et a démontré sa capacité à gérer sa santé indépendamment de sa 

famille et de son pédiatre. Les adolescents ont de nombreuses étapes difficiles à 

accomplir avant de quitter ce stade de développement. Ils doivent commencer à 

développer un sentiment d'identité personnelle, qui se produit normalement chez l'adulte 

jeune, s'adapter à ce nouveau sens physique de soi, s'adapter aux nouvelles capacités 

intellectuelles et cognitives nécessaires à la vie scolaire ou en société, développer des 

objectifs à atteindre dans leurs études ou de formation professionnelle ainsi qu’un plan 

pour répondre à ces objectifs, établir une indépendance émotionnelle et psychologique 

vis-à-vis de leurs parents et commencer à adopter un système de valeurs personnelles; 

apprendre à gérer leur sexualité et commencer à développer des relations intimes ainsi 

qu’à contrôler des impulsions accrues afin de développer une maturité comportementale. 

Il est important de noter que les maladies chroniques, le handicap physique et les limites 

cognitives peuvent perturber le développement habituel. Cela rend l’accomplissement de 

ces étapes plus difficile et donc le processus de transition plus compliqué13. De plus, des 

attitudes parfois surprotectrices des pédiatres et des familles des patients peuvent 

diminuer l'estime de soi et entraver le développement de la confiance en soi. En général, 

le système de santé pour adulte exige un niveau plus élevé de responsabilité personnelle 

et d'autonomie que le système pédiatrique. Ainsi, pour être des consommateurs de soins 

efficaces dans l’environnement de soins pour adultes, les jeunes adultes doivent 

démontrer leur capacité à répondre à leurs besoins de santé indépendamment de leurs 

familles et de leur pédiatre avant le transfert, prendre leurs propres rendez-vous, consulter 

seul leur médecin, prendre eux-mêmes leurs médicaments et d'autres traitements, 

comprendre leur histoire médicale et reconnaître les signes de détérioration clinique. 

Enfin, le transfert des soins médicaux pendant les crises ou les périodes de déséquilibre 

psychologique doit être évité12. Trop souvent, les patientes sont transférés quand elles 

sont enceintes. La même attitude est souvent de mise pour les patients ayant des 

maladies mentales ou non compliants. Pire, le transfert est fréquent au moment de la 

première complication « adulte ». Le transfert dans ces situations empêche l’utilisation 

maximale du programme de transition et entraine une énorme charge psychologique pour 

le patient. 

• Les prestataires de soins  pour adultes 

Bien que les besoins de certains patients soient relativement simples, d'autres ont des 

besoins médicaux complexes et peuvent nécessiter la participation de nombreux 

consultants sur-spécialisés, en plus des médecins généralistes10. Les autres 
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professionnels médicaux et non médicaux essentiels à la réussite du transfert sont les 

infirmières et les médecins spécialisés dans les organes les plus spécifiquement touchés 

pour la CC du patient, les travailleurs sociaux, et les spécialistes de la formation 

professionnelle et de l’éducation4,7,12. 

Un processus de transfert coordonné est la dernière composante d'un transfert 

réussi11,12,173. Un résumé du dossier du patient doit être soigneusement préparé et 

permettre le transfert des soins. Il fournit un plan de prise en charge pour la  nouvelle 

équipe soignante. Il doit comporter les antécédents médicaux complets dont les 

diagnostics et les interventions précédentes, une liste de médicaments, des bilans 

biologiques, et d'autres bilans diagnostiques, ainsi que des informations sur le patient, son 

statut fonctionnel, le rythme de progression de la maladie et l'impact des autres 

comorbidités. Des informations sur les problèmes psychosociaux, les préférences de fin 

de vie, l’implication et l'adhésion de la famille, doivent aussi être communiquées si elles 

sont disponibles. Un résumé complet évite d’initier une nouvelle stratégie thérapeutique 

que celle initialement prévue et aide à éviter de répéter les erreurs déjà faites. Par ailleurs, 

en plus du résumé médical, il est crucial que les pédiatres communiquent directement 

avec leurs homologues adultes. Plus la cohérence est forte entre les médecins adultes et 

les pédiatres, plus le processus de transition sera facile. Il est important que les médecins 

d’adultes respectent les stratégies thérapeutiques établies par les pédiatres et qu’ils les 

communiquent aux jeunes patients et à leurs familles. Comme cela est dit ci-dessus, la 

réévaluation immédiate et un changement drastique de la prise en charge par l’équipe 

adulte tentés après le transfert des soins sont souvent stressants pour les patients et 

diminuent leur confiance. On doit également profiter de l'occasion unique du processus de 

transition pour avoir un regard nouveau sur les patients et réévaluer les options 

thérapeutiques à la lumière des nouvelles technologies. Ce processus peut être fait en 

conjonction avec les pédiatres et dans le processus de transition. Ainsi, la confiance n'est 

pas perdue et la meilleure stratégie possible pour l'avenir du patient peut être choisie. 

Beaucoup « d’outils » de  transition ont été proposés afin d'aider à une transition et à un  

transfert en douceur. Par exemple, un coordinateur, tel qu’une infirmière ou un médecin 

spécialisé, assumant la responsabilité de l'ensemble du processus peut être très utile11. Le 

coordinateur peut collaborer avec les 2 équipes, pédiatrique et adulte, et servir de liaison 

entre elles. Il peut servir de présence rassurante et plaider pour les souhaits des patients 

et de leur famille. En outre, pour répondre aux incertitudes inévitables ressenties par les 

jeunes patients et leurs familles sur un transfert imminent, de nombreux programmes ont 
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créé un «Package» de transfert avec des informations sur les programmes pour 

l'adulte173. Enfin, les patients qui ont déjà été transférés peuvent jouer un rôle dans 

l'accueil des jeunes patients qui sont en cours de transfert de leurs soins. Parce que le 

nombre de jeunes ayant des CC complexes survivant jusqu'à l'âge adulte augmente, il y a 

un besoin urgent de programmes conçus pour faciliter la fluidité de leur transfert des soins 

pédiatriques vers la médecine spécialisée de l’adulte. Il est à espérer que dans un avenir 

proche, les programmes de transition deviendront une norme, ce qui permettrait aux 

patients ayant des maladies chroniques complexes d’atteindre leur plein potentiel sous 

une surveillance médicale appropriée ainsi que d’avoir une vie enrichissante et productive. 
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