
D r  R i c h a r d  A m o r e t t i

C a r d i o l o g u e

Bilan cardiologique pour 
les patients SED et HSD



• At te in te  du  t i s su  con jonc t i f  
d ’o r ig ine  géné t ique

• Touchan t  l a  ma jo r i t é  des  o rganes  
(80% des  cons t i tuan ts  du  co rps  huma in )

• Ce qu i  exp l i que  l a  d i ve rs i té  
de  l a  symptomato log ie

Définition



• Transmiss ion  au tosomique,  
i ndépendan t  du  sexe

• Les  deux  sexes  son t  concernés ,  
avec  une  p rédominance  fém in ine  (82%)  
dans  l a  sé r i e  du  Pr  C laude  Hamonet

• Tous  l es  en fan ts  peuven t  ê t re  a t te in t s  
avec  des  degrés  d ’exp ress ion  d i ve rs

Contexte génétique

et épigénétique



• Tens ion  a r té r i e l l e  i ns tab le
– L e  p l u s  s o u v e n t  h y p o t e n s i o n  a r t é r i e l l e  

r e s p o n s a b l e  d e  l i p o t h y m i e s  e t  d e  
s e n s a t i o n s  v e r t i g i n e u s e s

– P l u s  r a r e m e n t  p o u s s é e s  h y p e r t e n s i v e s  p a s s a g è r e s  
:  r e c h e r c h e r  a n é v r y s m e  d i s s é q u a n t  d e s  a r t è r e s  
r é n a l e s

– M a u v a i s e  i n f o r m a t i o n  v e n a n t  d e s  b a r o - r é c e p t e u r s

• Ry thme ca rd iaque  i ns tab le
– C r i s e s  d e  t a c h yc a r d i e  s i n u s a l e  d o u l o u r e u s e s  e t  

a n g o i s s a n t e s

– E x t r a s y s t o l e s  

Aspects Cardio-

Vasculaires
Dysautonomie



• Tro u b l e s  va s o m ote u r s
– E x t r é m i t é s  f r o i d e s
– P s e u d o - s y n d r o m e  d e  R ay n a u d
– P a r f o i s  v a s o - d i l a t a t i o n a v e c  a u g m e n t a t i o n  d e  l a  

c h a l e u r  l o c a l e
– A s p e c t  m a r b r é  d e  l a  p e a u

• O e d è m e s l y m p h a t i q u e s
• D i a g n o s t i c  d i f f i c i l e  d e s  p h l é b i t e s  e t  r i s q u e  d e s  

a n t i c o a gu l a n t s

Aspects Cardio-

Vasculaires



• Anté r i eu res ,  au  n i veau  du  s te rnum et  de  l a  
x ipho ïde

• I r rad ia t i on  poss ib le  ve rs  l ’ épau le ,  l e  membre  
supér ieu r,  vo i re  l a  mâcho i re

• Vo lon t i e rs  cons t r i c t i ves ,  avec  sensa t i on  
d ’éc rasement  tho rac ique,  évoquan t  un  angor

• Mais  dou leu r  accen tuée  pa r  l a  pa lpa t i on  
de  l a  zone  dou lou reuse

Douleurs Thoraciques

Faux angor



• L’ i n j ec t i on  de  que lques  gou t tes  de  L idoca ïne  
à  5  mg/m l  en  sous -cu tané  au  con tac t  
des  cô tes  dou lou reuses  fa i t  d i spa ra î t re  l es  
dou leu rs  de  façon  durab le

• Le  t ra i tement  peu t  ê t re  renouve lé

• S i  dou te ,  réa l i sa t i on  d ’un  ECG de  repos  e t  
d ’un  dosage  de  l a  Tropon ine .

Douleurs Thoraciques



• L iés  à  l a  dysau tonomie

• La  f réquence  ca rd iaque  (FC)  de  repos  es t  
souven t  basse  i n fé r i eu re  à  60 /m in

• Fréquen ts  ép i sodes  de  tachycard ie  s i nusa le ,  
su r venan t  sans  fac teu r  déc lenchan t  e t  donc  
ango i ssan ts

• Souven t  assoc iés  à  des  p récord ia lg ies ,  des  
ex t rasys to les ,  avec  sensa t i on  de  mor t  
imminen te

Troubles du Rythme



• Malg ré  une  f réquen te  b radycard ie  de  repos ,  
l e  t ra i tement  l e  p lus  e f f i cace  es t  
l ’ i n t roduc t i on  de  bé ta -b loquan ts  à  dose  
p rogress i ve

• Le  p lus  u t i l i sé  es t  l e  B i sopro lo l  (Cardens ie l * )  
en  commençan t  pa r  1 ,25  mg/ j ,  avec  
augmenta t i on  p rogress i ve  de  l a  poso log ie  s i  
l a  to l é rance  es t  bonne.

• Méf iance  su r  l es  fausses  con t re  i nd ica t i ons  
l i ées  à  un  pseudo  as thme  f réquen t

Troubles du Rythme



• Sou f f l e  sys to l i que  f réquen t ,  de  fa ib le  
i n tens i té ,  va r i ab le  d ’un  examen  à  l ’au t re

• ECG de  repos  no rma l

• Echo-dopp le r  ca rd iaque  no rma l
– B a l l o n i s a t i o n m i t r a l e  b é n i g n e  f r é q u e n t e  av e c  

i n s u f f i s a n c e  m i t r a l e  m i n i m e

– L é s i o n s  n o n  é v o l u t i v e s  e n  r a p p o r t  av e c  
u n  é t i r e m e n t  d e s  c o r d a g e s  l i é s  à  l a  m a l a d i e  
d u  t i s s u  c o n j o n c t i f

Valvulopathie



• At te in te  va l vu la i re  bén igne  sans  i nd ica t i on  
à  une  ch i ru rg ie  ca rd iaque

• Pas  d ’ i nd ica t i on  à  une  p réven t i on  
Os lé r i enne y  compr i s  pour  l es  so ins  
den ta i res

Valvulopathie



• Dyspnée  d ’e f fo r t  en  pa r t i cu l i e r  l o rs  de  l a  
montée  des  esca l i e rs

• Par fo i s  b radypnée insp i ra to i re

• Par fo i s  b locage  resp i ra to i re  ango i ssan t

• Pseudo-as thme  :  EFR  pouvan t  mont re r  une  
b roncho  cons t r i c t i on  réve rs ib le  sous  b roncho  
d i l a ta teu rs

Dyspnée



• L’a t te in te  du  co l l agène  es t  responsab le  
de  pa ro i s  a r té r i e l l es  f rag i l i sées

• Aminc i ssement  e t  hyper  é las t i c i t é  de  l a  pa ro i  
a r té r i e l l e  

• Ecchymoses  f réquen tes  au  mo ind re  choc
– A t t e n t i o n  a u  f a u x  d i a g n o s t i c  d ’e n f a n t  b a t t u  ! ! !  

– R é s e r v e  s u r  l ’u t i l i s a t i o n  d e  l ’A s p i r i n e  e t  
d e s  a n t i - i n f l a m m a t o i r e s

• R isque  hémor rag ique  avec  ép i s ta x i s ,  
hémor rag ie  g ing i va le ,  u r i na i re ,  d iges t i ve…

Atteinte Vasculaire



• Ps e u d o - p h l é b i t e s  ave c  r i s q u e  d e  p re s c r i p t i o n  d e  
t r a i t e m e n t  a n t i c o a gu l a n t  c o n t r i n d i q u é  d a n s  c e  
s y n d ro m e

• S t r i p p i n g  d e  va r i c e s  c o n t re  i n d i q u é  (r i s q u e  d e  
r u p tu re  d e  l a  ve i n e  f é m o r a l e)

• a n é m i e  fe r r i p r i ve  p o s s i b l e ,  à  c o n t r ô l e r

• É v i t e r  l e s  p o n c t i o n s  a r t é r i e l l e s  (a r t é r i o g r a p h i e ,  
g a z  du  s a n g … )  :  r i s q u e  d e  d i s s e c t i o n ,  
d ’h é m a to m e,  d e  f au x  a n é v r y s m e,  d e  r u p tu re .

Atteinte Vasculaire



• Tr a i t e m e n t  p r o p o s é  :  
b é t a - b l o q u a n t  
(u n e  é t u d e  e f f e c t u é e  p a r  l ’ H E G P av e c
l e  C é l i p r o l o l ( C é l e c t o l * ) )  :  é t u d e  B B E ST

• R a l e n t i s s e m e n t  d e  l a  FC ,  d i m i n u t i o n  d e  l a  PA  
p u l s a t i l e

• 3  f o i s  m o i n s  d ’ é v è n e m e n t s  g r av e s  g r â c e  à  l a  b é t a 2  
s t i m u l a t i o n  q u i  a u g m e n t e r a i t  l a  s y n t h è s e  d u  
c o l l a g è n e  d a n s  l a  p a r o i  d e s  v a i s s e a u x .

• G ê n e  m i s  e n  c a u s e  :  m u t a t i o n  d u  C O L 3 A 1 c o d a n t  
p o u r  l a  c h a i n e  p r o - a  d u  c o l l a g è n e  d e  t y p e  I I I

Atteinte Vasculaire



• Po s s i b l e  d é ve l o p p e m e n t  d ’a n é v r y s m e  a r t é r i e l  
n é c e s s i t a n t  u n  b i l a n  t r è s  c o m p l e t  d e  l ’a r b re  
a r t é r i e l ,  é t a n t  d o n n é  l e u r  m u l t i p l i c i t é  e t  l e  r i s q u e  
d e  r u p tu re

• C a ro t i d e  i n te r n e  s u s - b u l b a i re
• I l i a q u e s  
• B r a n c h e s  v i s c é r a l e s  d e  l ’a o r te
• A r t è re  s p l é n i q u e  :  a n é v r y s m e  f u s i f o r m e
• Fi s tu l e s  c a ro t i d o - c ave r n e u s e s  d i re c te s

Atteinte Vasculaire



Atteinte Vasculaire

• Compte tenu de la  f rag i l i té  de  la  paro i  
ar tér ie l le  r i sque de d issect ion ar tér ie l le  
en par t icu l ie r  au n iveau des  ar tères  
carot ides  et  ver tébra les  lors  de 
mouvements  brusque de 
la  tê te  ou lors  de manipu lat ions  
ver tébra les

• Proscr i re  les  pontages ve ineux
• Angio- scanner  de l ’aor te  thoraco-

abdomina le  et  branches v iscéra les  avec 
ponct ion ve ineuse prudente  avec v i tesse 
d’ in ject ion rédu i te  au min imum



Bilan cardiologique

• Echocardiogramme

• Test d’effort

• Echo doppler des TSA et MI

• Echo doppler de l’aorte abdominale et de ses 

branches

• Echo doppler des artères rénales

• +- angio IRM cérébrale

• +- angio scanner aorte



• Act iv i té  phys ique en endurance 
conse i l lée

• Contre  ind icat ion à  la  p longée s i  
antécédent  de pneumothorax

• Ev i ter  les  spor ts  à  s t ress  mécanique s i  
lés ion i l iaque :  vé lo ,  sk i  de  fond

Activités Sportives



• P o n c t i o n  v e i n e u s e  o u  a r t é r i e l l e  :  r i s q u e  
d ’h é m o r r a g i e ,  d e  f a u x  a n é v r y s m e ,  d e  d i s s e c t i o n

• I n t e r v e n t i o n  c h i r u r g i c a l e  :  r i s q u e  d ’h é m o r r a g i e ,  
d e  m a u v a i s e  t e n u e  d e s  s u t u r e s ,  d e  c i c a t r i c e s  
d i s g r a c i e u s e s  

• O s t é o p a t h i e  :  r i s q u e  d e  d i s s e c t i o n  a r t é r i e l l e  l o r s  
d e s  m a n i p u l a t i o n s  v e r t é b r a l e s

Risques des gestes Médicaux



• Anes thés ie  l oca le  :  peu  e f f i cace

• Anes thés ie  généra le  :  réve i l  p récoce  pendan t  
l ’opé ra t i on

• Méd icaments  an t i - aggrégan ts e t  
an t i - coagu lan ts :  r i sque  hémor rag ique

• St r ipp ing  de  va r i ces  con t re - i nd iqué  :  r i sque  
de  ruptu re  de  l a  c rosse  de  l a  ve ine  fémora le

Risques des gestes Médicaux


