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Chapitre 13

Gynécologie
et maladies
chroniques

Maud Bidet,
Elisabeth Thibaud,

Michel Polak

Points essentiels

☞ La puberté survient spontanément chez la
majorité des malades chroniques, sous réserve
que leur prise en charge permette un bon con-
trôle de la maladie, le rétablissement de la fonc-
tion de l’organe défaillant et un état nutritionnel
satisfaisant.

☞ La puberté peut survenir avec retard et se
dérouler plus lentement que dans la population
générale. Cela peut nécessiter un traitement spé-
cifique.

☞ Les cycles menstruels peuvent être plus fré-
quemment perturbés que dans une population
de référence, dans la majorité des cas par dyso-
vulation ou anovulation.

☞ Les grossesses chez ces patientes sont dans
la majorité des cas à risques maternels et/ou
fœtaux, voire dans certains cas contre-indi-
quées. Les risques liés à ces grossesses peuvent
être en général diminués par une prise en
charge préconceptionnelle et un suivi pluridisci-
plinaire. Les patientes doivent être informées et
une contraception efficace si besoin proposée.

☞ L’utilisation de préservatifs doit être encoura-
gée dans le cadre de la prévention des infec-
tions sexuellement transmissibles (IST). Cepen-
dant, le taux d’échec élevé de son usage
contraceptif chez les populations jeunes en
début de vie sexuelle doit faire proposer une
autre méthode en complément.

☞ La contraception proposée à ces jeunes
patientes doit être sans conséquences sur l’évo-
lution de la maladie et tenir compte des interac-
tions potentielles avec les traitements.

☞ Dans la majorité des maladies abordées
dans ce chapitre, les risques de ces jeunes
patientes sont essentiellement vasculaires et
thromboemboliques.

De nombreuses maladies chroniques, de
gravité et de fréquence inégales, sont suscep-
tibles de toucher l’enfant. Elles ont en com-
mun les progrès dans leur prise en charge qui
ont transformé le pronostic vital et la qualité
de vie des enfants et adolescentes atteintes.
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Cependant ces maladies peuvent interférer
avec le déroulement de la puberté, la fonc-
tion ovarienne, la fertilité, l’indication d’une
contraception ou le déroulement d’une gros-
sesse. Accompagner ces jeunes adolescentes
au cours de la puberté, lors de leur entrée
dans la vie sexuelle, répondre à leurs ques-
tions sur leur fertilité est une part importante
des soins à leur apporter à cette période sen-
sible, rendue plus complexe par la maladie
chronique.

I Gynécologie et greffe 
d’organes solides

Les succès dans la transplantation d’orga-
nes et la prévention des rejets ont permis
non seulement une amélioration de l’espé-
rance de vie des patients mais également de
leur qualité de vie. Nous nous intéresserons
tout particulièrement au déroulement de la
puberté, des cycles menstruels, et à la pres-
cription d’une contraception chez ces jeunes
patientes.

A Puberté
Comparativement aux études consacrées

à la croissance staturale, peu de données
sont rapportées sur le déroulement de la
puberté (thélarche, ménarche, cycles mens-
truels) chez les adolescentes greffées.

Les études portant sur un petit nombre de
patientes décrivent un retard pubertaire avec
un âge à la ménarche d’environ 1 à 2 ans
supérieur aux populations témoins ou de
référence. Récemment, Ghanem et al. ont
décrit la puberté de 18 filles et 21 garçons
ayant reçu une greffe rénale avant l’âge de
16 ans. L’âge à la ménarche était en moyenne
de 14,7 ± 1,7 ans versus 13,3 ± 1,5 ans dans
un groupe témoin [13.1]. Dans une autre
étude plus ancienne, portant sur18 filles gref-
fés rénales en moyenne à l’âge de 10 ans, la
ménarche survenait en moyenne à 15,3 ans,
avec un âge osseux de 12,9 ans, comparable
à la population générale [13.2]. En ce qui con-

cerne les adolescents greffés hépatiques, des
données similaires sont rapportées. Viner
et al. ont décrit le déroulement pubertaire
chez 17 garçons et 18 filles greffés hépatiques
à un âge moyen de 10,6 ans. Le début de la
puberté était retardé avec un âge moyen à la
ménarche de 14,4 ans, soit 1 an de plus que
la population de référence [13.3]. Nous man-
quons de données au sujet des adolescentes
ayant reçu une greffe pulmonaire et/ou car-
diaque. Cependant, il est probable que la
puberté soit également retardée chez ces jeu-
nes filles.

Ainsi chez les adolescentes greffées, si la
puberté semble débuter avec retard, elle se
poursuit ensuite normalement, seulement
parfois plus lentement, sous réserve d’une
bonne fonction du greffon [13.2, 13.3].

B Cycles menstruels et fertilité
Les connaissances des cycles menstruels

des adolescentes greffées sont essentielle-
ment extrapolées des données connues chez
les femmes adultes. Les troubles des cycles
menstruels sont fréquents avant greffe
d’organe et s’amendent dans leur majorité
après la greffe.

Ainsi Kim et al. rapportent que seulement
24 % des patientes ont des cycles réguliers
avant greffe rénale, et que le cycle menstruel
se rétablit en moyenne 5 mois après la greffe,
avec des cycles réguliers en moyenne 7 mois
après [13.4]. Ghazizadeh et al., dans une étude
portant sur 114 femmes greffées en moyenne
à 36,4 ans, indiquent que 59 % d’entre elles ont
des cycles réguliers 1 à 2 ans après la greffe,
18 % présentent une oligoménorrhée et 23 %
une polyménorrhée [13.5].

Encore plus fréquemment, la greffe hépa-
tique est suivie d’une récupération des cycles
menstruels de manière relativement précoce,
35 % des femmes présentant des cycles mens-
truels réguliers 3 mois après la greffe [13.6].
Les causes de dysfonctionnement de la
fonction gonadotrope avant greffe sont
multiples : un hypogonadisme hypogonado-
trope semble être la règle, lié notamment à
une corticothérapie souvent présente, une
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malnutrition et des facteurs propres à chaque
pathologie : hyperprolactinémie pour l’insuf-
fisance rénale, modification des taux de sté-
roïdes sexuels en cas d’atteinte hépatique.
Certains de ces facteurs perturbateurs persis-
tent après la greffe. Cependant, une récupé-
ration de la fonction gonadotrope semble être
la règle après greffe d’organe solide, sous
réserve d’une bonne fonction des greffons.
Les patientes le désirant ne semblent pas ren-
contrer de difficultés à concevoir et de nom-
breuses grossesses sont rapportées après
greffe rénale ou hépatique [13.7].

C Contraception
La prescription d’une contraception chez

une patiente greffée doit prendre en compte
la pathologie sous-jacente, les traitements
immunosuppresseurs et les interactions
éventuelles entre contraception et traite-
ments. Les principaux effets secondaires des
traitements immunosuppresseurs sont résu-
més dans le tableau 13.1.

1 Contraception hormonale

a Contraception œstroprogestative 
(COP)
Quelle que soit leur forme, orale, patch,

anneau, ces contraceptifs contiennent de
l’éthynilœstradiol et un progestatif de syn-
thèse. Ils sont tous associés à un risque vas-

culaire et métabolique. La COP est contre-indi-
quée en cas de greffe hépatique du fait d’un
potentiel de toxicité hépatique, bien que de
récentes études rapportent une bonne tolé-
rance des COP à faible doses. Elle est formel-
lement contre-indiquée en cas de greffe car-
diaque, du fait du risque coronarien. En cas de
greffe rénale, la contraception œstroprogesta-
tive n’est pas formellement contre-indiquée en
l’absence d’autres facteurs de risques et d’un
respect des interactions avec les immunosup-
presseurs. Cependant, d’autres contraceptions
efficaces associées à un moindre risque vas-
culaire sont disponibles, qu’il semble justifié
de proposer en première intention.

b Contraception progestative

Pilules microprogestatives et implants
peuvent être utilisés sans restriction chez
l’adolescente greffée.

Parmi les macroprogestatifs, les prégna-
nes, hors AMM, selon un schéma contracep-
tif, peuvent être utilisés sans restriction.
Dénués d’effets métaboliques, permettant
un bon contrôle du cycle menstruel, ils cons-
tituent une contraception de premier choix
chez les adolescentes greffées [13.8].

2 Dispositif intra-utérin (DIU)

La nulliparité n’est pas une contre-indi-
cation à la contraception par DIU [13.9].
Cependant, chez les patientes greffées, il

Tableau 13.1  Effets secondaires des immunosuppresseurs

Traitement Interactions Effets secondaires

Corticothérapie HTA
Diabète

Prise pondérale
Ostéoporose

Azathioprine (Imuran®) Toxicité hépatique

Mycophénolate mofétil (Cellcept®) Diarrhée, vomissements

Cyclosporine, tacrolimus (Prograf®) Concentration  par COP HTA
Hyperlipidémie

Diabète
Hyperkaliémie

Sirolimus (Rapamune®) Concentration  par COP Hyperlipidémie
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existe un risque théorique infectieux pour
les 2 types de DIU (en cuivre et au lévonor-
gestrel) et de moindre efficacité (essentiel-
lement pour le DIU au cuivre) secondaire
aux traitements immunosuppresseurs. Selon
les recommandations de l’OMS revues en
2009, les immunosuppresseurs ne consti-
tuent pas une contre-indication formelle au
DIU, cependant nous ne disposons pas
d’études chez des patientes greffées [13.10,
13.11]. En ce qui concerne le DIU au lévo-
norgestrel, il peut être une alternative chez
des patientes greffées présentant des ménor-
ragies, et n’est pas contre-indiqué si besoin
selon les recommandations de l’ANAES
[13.12]. Cependant les ménorragies des ado-
lescentes greffées sont le plus souvent fonc-
tionnelles et bien contrôlées par les traite-
ments progestatifs. De plus, il ne semble pas
indiqué de proposer à des adolescentes aux
conduites sexuelles potentiellement à risque
ce type de contraception. En cas d’oubli de
prise orale, l’implant peut être proposé en
deuxième intention.

3 Contraception d’urgence

Il n’existe aucune contre-indication à la
contraception hormonale d’urgence. Comme
chez toutes les adolescentes, ses conditions
de prises, de délivrance seront rappelées et
une prescription remise. Ella One®, modula-
teur sélectif des récepteurs de la progesté-
rone, nouvelle contraception d’urgence pou-
vant être utilisée jusqu’à 5 jours après un
rapport à risque, n’est pas recommandée en
cas d’insuffisance hépatique et de prise
d’inducteurs enzymatiques.

Enfin, comme chez toutes les adolescen-
tes, l’utilisation du préservatif est recomman-
dée dans la prévention du risque d’infections
sexuellement transmissibles.

D Suivi gynécologique
Dysplasie cervicovaginale et condylo-

mes génitaux sont plus fréquents et plus pré-
coces chez ces jeunes filles immunodépri-
mées. La vaccination anti-HPV chez ces
jeunes filles est donc recommandée dès l’âge

pubertaire. Cette vaccination ne dispense
toutefois pas de la surveillance par un exa-
men gynécologique et la réalisation d’un
frottis cervicovaginal annuel, après le début
de l’activité sexuelle.

Les infections sexuellement transmissi-
bles peuvent être plus fréquentes, plus sévè-
res mais aussi moins symptomatiques chez
ces jeunes patientes greffées. Afin de pré-
server leur fertilité future, les équipes soi-
gnantes qui les ont en charge doivent porter
une attention particulière à la prévention des
IST, à leur dépistage et à leur traitement, au
cours des consultations mais aussi dans les
programmes d’éducation thérapeutique.

E Grossesse
Dans le cadre d’un suivi pluridisciplinaire

les patientes greffées rénales et hépatiques
peuvent être rassurées dans leur capacité à
mener une grossesse à terme. Ces grossesses
restent toutefois des grossesses à risques
maternels (hypertension, prééclampsie,
infection) et fœtaux (prématurité). Elles doi-
vent donc être anticipées et préparées. Mal-
heureusement, actuellement plus de la moi-
tié des grossesses postgreffe ne sont pas
planifiées. Selon les recommandations euro-
péennes, les conditions suivantes doivent
être réunies pour une grossesse après greffe
rénale : greffe datant d’au moins 2 ans, fonc-
tion rénale stable et créatinine < 130 µmol/L,
TA < 140/90 mmHg, protéinurie < 500 mg/j.

Une plus grande réserve s’impose en ce
qui concerne les grossesses postgreffe pul-
monaire et/ou cardiaque [13.7].

II Gynécologie 
et insuffisance rénale

L’insuffisance rénale chronique (IRC) est à
l’origine de troubles de la fonction gonado-
trope. Selon le degré et l’âge de survenue de
l’insuffisance rénale, celle-ci peut être à l’origine
d’un retard, d’une stagnation de la puberté, de
troubles menstruels et/ou de la fertilité.
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Un retard pubertaire est habituel chez les
patientes en insuffisance rénale, sans qu’il
existe d’étude établissant une corrélation
précise entre le degré d’insuffisance rénale
et le retard pubertaire. Les patientes en insuf-
fisance rénale préterminale semblent être
réglées à un âge normal, alors qu’un retard
pubertaire semble fréquent chez les patien-
tes en insuffisance terminale.

Les troubles des cycles menstruels sont
constants lorsque la clairance rénale est infé-
rieure à 4 mL/min et apparaissent pour une
clairance inférieure à 10-15 mL/min [13.13].
Ces troubles sont essentiellement une amé-
norrhée ou une spanioménorrhée par hypo-
gonadisme hypogonadotrope. La dialyse
permet un retour dans l’année des mens-
truations chez plus de la moitié des femmes
en aménorrhée avant dialyse. Les cycles ne
sont pas pour autant ovulatoires et/ou régu-
liers. En dialyse, selon les études, 25 à 40 %
des patientes présentent des cycles régu-
liers, 50 % présentent une aménorrhée et/ou
une oligoménorrhée, les patientes restantes
une polyménorrhée et/ou des ménorragies
[13.14, 13.15].

La fertilité de ces patientes est diminuée
mais non nulle pour un certain nombre
d’entre elles, en particulier les adolescentes.
Une contraception doit donc leur être pro-
posée. Ces adolescentes présentent un risque
vasculaire lié à la maladie rénale, et les trai-
tements comme la corticothérapie ont leurs
propres risques métaboliques. La contracep-
tion œstroprogestative n’est pas recomman-
dée. Les patientes en IRC non dialysées peu-
vent se voir proposer une contraception
macro ou microprogestative, ou un DIU.
Chez les patientes en dialyse à risque de
ménorragies, le DIU au cuivre et les pilules
microprogestatives ne sont pas recomman-
dés, mais une contraception macroprogesta-
tive ou un DIU au lévonorgestrel peuvent être
prescrits. Les grossesses chez les patientes
dialysées sont des grossesses à très haut ris-
que, avec un risque d’aggravation de la mala-
die rénale pour la mère, de RCIU, de préma-
turité pour le conceptus. Dans 75 à 80 % des
cas, ces grossesses aboutissent à une fausse

couche précoce ou tardive ou une mort néo-
natale pour l’enfant [13.7].

III Gynécologie et diabète sucré

La puberté est à peine retardée chez les
jeunes filles diabétiques de type 1. Les gran-
des séries récentes rapportent un retard
significatif mais de seulement quelques mois
par rapport à une population témoin et/ou
de référence pour la thélarche et la ménar-
che. Ainsi, Rorher et al. en 2007 rapportent
chez 643 filles diabétiques de type 1 un âge
à la thélarche de 11,4 ans ± 1,2 et un âge à
la ménarche de 13,2 ± 1,31 [13.16]. Ces der-
nières années, plusieurs études chez des jeu-
nes filles diabétiques de type 1 ont rapporté
l’existence d’une hyperandrogénie, plus ou
moins associée à des troubles du cycle, qui
peut s’intégrer à un syndrome des ovaires
polykystiques [13.17, 13.18].

Sous réserve d’une absence de compli-
cations du diabète et/ou de facteurs de ris-
que associés, aucune contraception n’est
contre-indiquée chez la jeune fille diabéti-
que. Pour la SFD (Société française de dia-
bétologie) et la SFE (Société française
d’endocrinologie), la rétinopathie diabéti-
que non proliférante isolée n’est pas une
contre-indication à la contraception œstro-
progestative [13.19].

La grossesse chez une femme diabétique
représente un risque potentiel pour la future
mère et pour l’enfant :
— risques maternels : instabilité métaboli-

que, complications dégénératives (aggra-
vation d’une rétinopathie, risque d’HTA),
infections urinaires, menace d’accouche-
ment prématuré ;

— risque fœtaux : le risque de malforma-
tions graves est estimé à 4-10 % chez les
patientes diabétiques versus 2,1 % dans
la population générale. Ce risque est cor-
rélé à l’hyperglycémie maternelle durant
les 8 premières semaines de grossesse.
Les autres risques fœtaux sont les fausses
couches, la souffrance fœtale chronique,
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la macrosomie, l’hypotrophie fœtale, la
prématurité, les détresses respiratoires,
les troubles métaboliques néonataux.
Au cours de ces dernières décennies, on

a assisté à une régression spectaculaire de
la mortalité et de la morbidité fœtale chez
les patientes diabétiques. Ces grossesses
demeurent toutefois des grossesses à haut
risque, qu’il convient de minimiser au maxi-
mum par une programmation la plus rigou-
reuse possible. Ces grossesses nécessitent
une normalisation de la glycémie de la
période périconceptionnelle à l’accouche-
ment et un suivi rigoureux par une équipe
multidisciplinaire habituée à la prise en
charge de ces femmes.

Enfin, le risque de transmission du dia-
bète de type 1 aux descendants est faible,
inférieur à 5 % sur toute la durée de leur vie
mais reste une question qui préoccupe
fortement ces jeunes femmes [13.20].

IV Gynécologie et épilepsie

Les troubles du cycle menstruel sont plus
fréquents chez les patientes épileptiques.
Ainsi, chez 265 femmes versus 142 témoins,
Svalheim et al. rapportaient des troubles du
cycle chez 48 % des femmes épileptiques
versus 30,7 % chez les femmes témoins. La
prévalence des troubles du cycle est aug-
mentée en cas de polythérapie versus mono-

thérapie, et chez les femmes présentant plus
de 5 crises par an [13.21]. La part de ces trou-
bles attribuables à l’épilepsie en particulier
temporale et aux traitements antiépilepti-
ques, en particulier au valproate, est encore
l’objet de débat. Il apparaît cependant que
le valproate soit en cause dans la plus grande
prévalence du SOPK chez les femmes épi-
leptiques quand celui-ci a été introduit à un
jeune âge [13.22].

La prescription d’une contraception chez
une patiente épileptique doit répondre à
un double enjeu : l’interaction médicamen-
teuse potentiellement responsable d’une
diminution de l’efficacité de la contraception
hormonale, et l’importance d’une contra-
ception, car la programmation d’une gros-
sesse est hautement souhaitable chez les
patientes épileptiques afin de diminuer les
risques de malformations fœtales.

On distingue les antiépileptiques induc-
teurs enzymatiques (augmentation de
l’activité du cytochrome P450), à même de
diminuer l’efficacité des contraceptions hor-
monales, des antiépileptiques non induc-
teurs enzymatiques [13.23] (tab. 13.2). Si
l’antiépileptique est non inducteur enzyma-
tique, le choix de la contraception est libre.
Avec un antiépileptique inducteur enzyma-
tique, il faut privilégier une contraception
non hormonale (COP quelle que soit sa
forme et implants sont soumis à cette res-
triction). Si la pilule semble la seule contra-

Tableau 13.2  Interactions entre contraception hormonale et antiépileptiques

Antiépileptiques inducteurs enzymatiques Antiépileptiques non inducteurs enzymatiques

DCI Nom commercial DCI Nom commercial

Carbamazépine* Tégrétol® Acide valproïque Dépakine®

Oxcarbazépine* Trileptal® Gabapentin Neurontin®

Phénobarbital* Gardénal® Lévétiracétam Keppra®

Phénytoïne* Dilantin® Prégabaline Lyrica®

Topiramate Topamax® (≥ 200 mg)
Felbamate Taloxa® (faible)
Vigabatrine Sabril® (faible)

Risque de réduction de l’activité antiépileptique sous COP
Lamotrigine Lamictal®

* Diminution de plus de 50 % des concentrations d’éthynilœstradiol et du progestatif.
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ception envisageable dans un premier
temps, il convient de prescrire une pilule à
50 μg d’éthynilœstradiol (Stédiril®). Notons
cependant que les premiers cas de grossesse
avec antiépileptiques ont été rapportés avec
ce dosage. Dans ce cas, les anomalies du
cycle menstruel (spottings et métrorragies)
doivent alerter sur une possible diminution
d’efficacité de la pilule et faire proposer une
prise continue, ou un doublement des doses
réparties dans la journée.

Au cours de la grossesse, la fréquence des
crises n’est pas modifiée dans la moitié des
cas. Elle est augmentée ou diminuée dans les
mêmes proportions pour les cas restants.
Chez les patientes épileptiques traitées, le
risque de malformations fœtales est aug-
menté de 2 à 3 fois par rapport à la popu-
lation générale. Les thérapeutiques jouent
un rôle certain dans cette augmentation des
malformations fœtales, en particulier l’acide
valproïque et la polythérapie. Toutefois, ce
risque tératogène ne justifie ni une interdic-
tion de la grossesse, ni un arrêt intempestif
des traitements antiépileptiques. Le traite-
ment antiépileptique doit être éventuelle-
ment adapté en vue d’une grossesse. Un
diagnostic anténatal pourra être réalisé si
besoin. Enfin, l’acide folique est classique-
ment recommandé en préconceptionnel, à
la dose de 5 mg, un mois avant la conception
et pendant les 2 premiers mois de grossesse.
Toutefois, celui-ci n’a pas fait la preuve de
son efficacité pour diminuer le risque mal-
formatif dans cette population.

V Gynécologie et cardiopathies 
congénitales (CC)

Un grand nombre de patientes prises en
charge pour des cardiopathies congénitales
dans leur enfance arrivent aujourd’hui à
l’âge adulte et posent des questions spécifi-
ques en termes de suivi gynécologique,
d’accès à la grossesse et de contraception.

L’âge de la ménarche chez les patientes
avec CC est légèrement augmenté par rap-

port à la population de référence [13.24].
Cela est essentiellement secondaire à l’aug-
mentation de la fréquence des aménorrhées
primaires chez les jeunes filles présentant
une CC cyanogène. Les cycles menstruels
des jeunes filles avec cardiopathies congé-
nitales sont globalement comparables à
ceux de la population générale [13.25].
Cependant, les patientes porteuses de CC
complexes (cyanogènes) sont les plus sus-
ceptibles de présenter des troubles du cycle
menstruel et celles sous anticoagulants sont
plus à risque de ménorragies (risque multi-
plié par 3) [13.26].

La contraception chez ces patientes doit
tenir compte de la cardiopathie sous-jacente,
de sa réparation et des traitements prescrits.
La majorité des patientes avec cardiopathie
congénitale ont un risque thromboembo-
lique supérieur à la moyenne, et de ce fait
la contraception œstroprogestative est
contre-indiquée ou déconseillée chez ces
patientes. Par ailleurs, le risque d’endocar-
dite lié à certaines cardiopathies (valvulopa-
thies, antécédent d’endocardite, de cardio-
pathie congénitale complexe, de shunts et
de cyanose) contre-indique la pose de DIU.

La contraception par macroprogestatifs
prégnanes, hors AMM, et la contraception
par progestatifs microdosés sont les seules
possibles dans toutes les cardiopathies
congénitales. Cependant, la contraception
par progestatifs microdosés expose à un
mauvais contrôle du cycle menstruel, avec
des métrorragies pouvant être abondantes
chez les jeunes filles sous anticoagulants.

Selon les recommandations de l’HAS
(tab. 13.3), la contraception œstroprogesta-
tive en l’absence de facteurs de risques vas-
culaires associés peut être prescrite en cas
de risque thromboembolique faible. Les
pilules œstroprogestatives les moins throm-
bogènes seront privilégiées : 20 gammas ou
moins d’éthynilœstradiol et un progestatif
de deuxième génération. En cas de risque
thromboembolique plus élevé, certaines
équipes, lorsque la patiente est sous traite-
ment AVK efficace, autorisent la prescription
d’une COP faiblement dosée [13.27].
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La pose de DIU est contre-indiquée en cas
de risque d’endocardite. Le risque de patho-
logies inflammatoires du pelvis semble plus
faible avec le DIU au lévonorgestrel (LVN).
Cela explique une tolérance plus grande à la
pose du DIU au LVN. Enfin, il existe un risque
de réaction vagale à l’insertion du DIU à crain-
dre chez les patientes avec bradycardie et
troubles du rythme [13.27].

Chez un certain nombre de patientes, la
grossesse est à haut risque de mortalité mater-
nelle et donc contre-indiquée :
— patientes en stade fonctionnel NYHA III

ou IV ;
— hypertension artérielle pulmonaire ;
— syndrome d’Eisenmenger ;
— obstructions sévères du ventricule

gauche ;

Tableau 13.3  Contraception en cas de cardiopathies congénitales, selon les recommandations de l’HAS

Cardiopathies en 
fonction du risque 
thromboembolique

COP Microprogestatifs Implant Macroprogestatifs
DIU 

cuivre
DIU 

Mirena®

Risque thromboembolique faible
Vavulopathie non opérée SC ++ ++ ++ – – –
CIV restrictive ++ ++ ++ ++ – – –
Coarctation opérée SC ++ ++ ++ + ++
Tube VD-AP ++ ++ ++ ++ – +
CIA, CA, CIV sans HTAP 
résiduelle

++ ++ ++ ++ ++ ++

Pacemaker 
endocavitaire

++ ++ ++ ++ – +

Switch atrial ou artériel ++ ++ ++ ++ ++ ++
Marfan sans valve 
mécanique

++ – (*) ++ ++ ++ ++

Risque thromboembolique modéré
Valve mécanique – + ++ ++ – – –
Risque thromboembolique élevé
Fontan SC si AVK + ++ ++ ++ ++
Fibrillation auriculaire – + ++ ++ ++ ++
CIA ou PFO avec risque 
de thrombose veineuse 
profonde

SC si AVK + ++ ++ ++ ++

Dysfonction 
ventriculaire et/ou 
dilatation des cavités 
cardiaques

SC si AVK + ++ ++ ++ ++

Cyanose sans HTAP SC si AVK + ++ ++ – +
Syndrome 
d’Eisenmenger

– – – –* ++ ++ – +

Risque élevé d’endocardites
Prothèses mécaniques SC si AVK ++ SC avec AB ++ – – –

SC : sous conditions ; AB : antibiotiques ; CIV : communication interventriculaire ; VD-AP : XXXXXX ; CIA : communication interauriculaire ; CA : XXXXX ;
HTAP : hypertension artérielle pulmonaire ; PFO : XXXXX.
– – : à proscrire ; – : inconvénients > avantages ; + : inconvénients < avantages ; ++ : aucune restriction.* Une restriction a été émise par l’HAS pour la
prescription de pilules microprogestatives chez les patientes atteintes de la maladie de Marfan et du syndrome d’Eisenmenger. Le risque évoqué est celui
d’une rétention hydrique sous microprogestatifs. Cela ne nous semble pas justifié.
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— dysfonction du ventricule avec une frac-
tion d’éjection < 40 % ;

— cardiopathies cyanogènes si saturation
en O2 < 85 % ;

— dilatation de l’aorte ascendante (au-delà
de 45 mm).

VI Gynécologie et maladies 
de malabsorption

La maladie cœliaque est l’exemple typi-
que de la maladie de malabsorption. Si la
maladie est diagnostiquée avant la puberté
et le régime sans gluten bien suivi, la puberté
se déroule normalement. Si la maladie n’a
pas été diagnostiquée et/ou le régime non
suivi, il existe un retard staturopondéral et
un retard pubertaire.

La maladie cœliaque peut être une cause
d’infertilité inexpliquée. Des études mettent
en évidence des taux d’anticorps de la mala-
die cœliaque 6 à 10 fois supérieurs chez les
patientes infertiles que dans un groupe con-
trôle [13.28]. En l’absence de suivi du régime
sans gluten, le taux de fausses couches chez
des patientes porteuses d’une maladie
cœliaque est supérieur à celui des patientes
sous régime sans gluten (20 % versus 7 %).

Le régime sans gluten doit être poursuivi
au cours de la grossesse.

VII Gynécologie et drépanocytose

Il existe classiquement un retard puber-
taire et de croissance chez les adolescentes
drépanocytaires. Sur une étude cas-témoins
portant sur 99 adolescentes drépanocytaires
homozygotes (SS) et 100 adolescentes sans
hémoglobinopathie, il est retrouvé un retard
à l’âge de la ménarche de 2,4 ans en
moyenne pour les adolescentes drépanocy-
taires homozygotes. Le poids et donc l’état
nutritionnel apparaissent comme le princi-
pal facteur prédictif [13.29].

Selon les recommandations de l’HAS
publiées en 2010, toutes les formes de
contraception peuvent être prescrites en
respectant les contre-indications habituelles
[13.30]. Selon l’OMS, COP et DIU au cuivre
appartiennent à la catégorie 2 des contra-
ceptions possibles chez les patientes drépa-
nocytaires homozygotes (SS). Cela signifie
que les avantages de ce type de contracep-
tion sont supérieurs aux inconvénients. Les
contraceptions progestatives et les DIU au
lévonorgestrel appartiennent à la première
catégorie, ce qui signifie qu’il n’y a aucune
restriction à leur prescription. Il n’existe mal-
heureusement pas d’études bien conduites
sur l’effet des stéroïdes sur l’évolution de la
maladie, à l’exception d’une étude sur l’acé-
tate de médroxyprogestérone (DMPA)
[13.31]. Le risque théorique chez ces patien-
tes est un risque thromboembolique accru
sous COP.

En cas de prescription de COP, en
l’absence de facteurs vasculaires surajoutés,
une contraception minidosée contenant un
progestatif de 2e génération semble adaptée.
Les contraceptions progestatives (macrodo-
sée, microdosée, implant) sont recomman-
dées. L’étude sur le DMPA suggère une amé-
lioration des crises vaso-occlusives [13.32].
Les DIU ne sont pas contre indiqués. Cepen-
dant, le DIU au LVN semble plus adapté à
ces patientes à risque d’anémie. Il n’y a pas
de contre-indication à la contraception
d’urgence.

L’IVG médicamenteuse n’est pas recom-
mandée chez ces patientes. Des crises vaso-
occlusives graves ont été décrites après la
prise de mifépristone.

La drépanocytose augmente le risque de
complications obstétricales et, inversement,
la grossesse favorise la survenue de compli-
cations de la drépanocytose. Chez ces
patientes, la grossesse doit être encadrée par
une équipe multidisciplinaire et bénéficier
d’un suivi rapproché. Une consultation pré-
conceptionnelle avec étude de l’hémoglo-
bine du conjoint est recommandée.
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VIII Gynécologie et maladies 
héréditaires du métabolisme

Les maladies héréditaires du métabo-
lisme (MHM) résultent le plus souvent d’un
déficit enzymatique sur l’une des nombreu-
ses voies métaboliques, dérivées des gluci-
des, protides ou acides gras ou du trafic
intracellulaire. Un déficit enzymatique
entraîne l’absence d’un composé situé en
aval du déficit et/ou l’accumulation d’un
composé potentiellement toxique situé en
amont du déficit. On distingue les maladies
d’intoxication comme la phénylcétonurie ou
la galactosémie, les maladies énergétiques
comme les maladies mitochondriales, les
anomalies de synthèse et de catabolisme des
molécules complexes comme les syndromes
CDG (Congenital Disorders of Glycosyla-
tion). Les organes cibles de ces pathologies
sont le système nerveux central, le foie, le
cœur, les reins et, pour certaines, les gona-
des [13.33].

Le dépistage de la phénylcétonurie
(depuis 1972 en France) et sa prise en charge
par un régime strict permettent aux jeunes
enfants de se développer normalement et
d’abandonner le régime des premières
années. Cependant, ce régime strict devra
être repris en période préconceptionnelle et
au cours de la grossesse. En effet, en l’absence
de régime, le risque de malformations sévères
du fœtus est quasi constant. Aucune contra-
ception n’est contre-indiquée chez ces jeunes
femmes. Cependant, celle-ci doit être efficace
au vu des risques encourus en cas de gros-
sesse non programmée [13.34].

La galactosémie est une maladie auto-
somique récessive d’une fréquence de
1/40 000 naissances. Une insuffisance ova-
rienne prématurée est relativement fré-
quente et doit être recherchée et prise en
charge à partir de l’âge pubertaire. La phy-
siopathogénie de cette atteinte ovarienne est
encore mal connue. La puberté est cepen-
dant souvent spontanée. Cinquante grosses-
ses spontanées ou sous traitement ont été
rapportées entre 1971 et 2007, survenues
après des périodes d’aménorrhée, chez des

femmes en moyenne très jeunes. Une
contraception peut donc être proposée. En
cas de grossesse, le régime devra être pour-
suivi de façon très stricte du fait de la pos-
sible intoxication du fœtus par le galactose-
1-phosphate qui s’accumule dans cette
pathologie [13.35].

Les syndromes CDG sont des maladies
autosomiques récessives rares, d’une fré-
quence de 1/50 000 à 1/100 000. Il existe
23 types de syndromes CDG (15 de type I
et 8 de type II). Le type I, dû à un déficit en
phosphomannomutase, représente 70 %
des cas. Les jeunes filles atteintes présentent
une insuffisance ovarienne prématurée,
qu’il convient de diagnostiquer et de pren-
dre en charge. L’hémostase est très souvent
perturbée : allongement du TCA, diminu-
tion franche de la concentration en facteur
XI et plus modérée en facteur IX, parfois en
facteur XII (types Ix et II), des protéines S,
C et de l’antithrombine III. Aux facteurs
thrombogènes déjà cités, s’ajoute générale-
ment une mobilité réduite. Le traitement hor-
monal substitutif de ces jeunes filles doit
donc être adapté et la voie cutanée privilé-
giée pour l’administration d’un traitement
œstrogénique [13.35].

Conclusion

Du fait des progrès dans la qualité des
soins apportés aux enfants et adolescentes
atteintes de maladie chronique, la majorité
des jeunes femmes porteuses de telles
pathologies vont être concernées par les
questions liées à l’évolution de la puberté,
la sexualité et à la fertilité. Chez ces adoles-
centes, en dehors des pathologies à l’origine
d’une atteinte ovarienne, la puberté est le
plus souvent complète même si elle est par-
fois plus tardive et d’évolution plus lente.
Dans la majorité des cas, ces jeunes filles
sont fertiles et une contraception adaptée à
la pathologie est à envisager. Enfin, malgré
des exceptions (telles que cardiopathies
sévères, retard mental…), la grossesse est
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souvent possible, et une prise en charge spé-
cifique dès avant la conception est alors
recommandée. C’est dire qu’un accompa-
gnement pluridisciplinaire comprenant spé-
cialiste de la pathologie, gynécologue, psy-
chologue, généticien doit être proposé dès
l’entrée dans l’adolescence, et adapté à la
spécificité des besoins et des enjeux selon
l’âge et la pathologie.
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