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PROCREATION ET SYNDROME D TURNER
ETAT DE LA QUES TIONS
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Reégion cratique XglZ-ga2 et Xg22-g26

Dysgenesie gonadosomatique —> retentissement ovarien variable
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PROCREATION ETF SYNDROME DR TURNER
ETAT DE LA QUESTIO )
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« Deux situations (avec t&t@%s Intermediaires)

%’»\
- fonctionner{& ovarien abouti =2

possibilites d@é@rossesses spontanees

“~

\\

- Isuffisance ovarienne - sterilité



PROCREATION ET SYNDROME D RNER
ETAT DE LA QUESTIO

« Evolution de la prise en c@%

- prise de con ? des risque feetaux des
groSSesses sponté}

- transt%@?ﬁon du pronostic procréatif par

"AMP-



Grossesses spontanées et syndrome de Turner
Fréquence

Revue de 1a httérature 2% Ul it
Fowatta 1000 : 3

Registre danois 7.6%
Briedaeck 2002

Rriebaeck 2002



RISQUES FCETAUX RES

GROSSESSES SPONKANEES
o'g@

* Nouveaux-nes en bon Qsanté (30 a 38%)
« FCS répetees (29 %éﬁ%)
« Accouchemen maturés (7%)
* Deces peringials (7 a 10%)
« Malform T@% ou anomalies
chro @@miques (20%)
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No. of women

Age of women, yean, mean (range)
No. of povytes recerved
Feruilisation rae (%)

No. of embiryo tramsfers

Mean namber of embryos'cmbeyo t

Ne. of chimcal pregmancaes (% per

No. of muscarniages (%)
Implantation rate (*&)




e
1" - ' o WSt - ’ 4 - ™~
. ‘l- 'l A. . , " - -~
"\ :' .".“ : r ‘.' ' : .J " ’ v '.:- ‘ h 1 :
h v Y, -, -
.......... 2 4 .. X s
w - Y ’ (‘— (
L '™ P C J LD
-" Fe » e

No. of women 60\ 12
A;o of women, years, mean (range) \Q
No. of embryo transfers

No. of cmbryos/cmbryo transfer l R

Climcal pregnancies (% per embryo t@cﬂlm 71(28)
Miscarmages (%)
Twios Cﬁ

Implantation rate (%)




PROCREATION ETF SYNDROME DE TURNER

ETAT DE LA QUESTlO@/
&
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« Etape actuelle ‘@Q

- mise en lumier gés risques maternels de la
grossesse, e.n ticulier cardiovasculaires

o



L’ ALERTE \%
S

* 4 deces par dissection aortiqu@en AMP-DO

(Nagel 1997, Garvey 1998, Beauchesne 2001%

- fisgue de dissection > O

- fisque de deces au t@@s de la grossesse 100
(Karnis 2003) Q

« ] dissection sur "%rysme lors d’'une
JroSSESSE Sp(%;mée (Landin-Wilhemsen 2004)
0

* 85 dissectiggis ®ortiques de 1961 a 2006 dont 7
en AM%6 avec 6 deces (carison 2007)
S

« 2 deces par dissection aortigue en France



PATHOLOGIES SUSCEPTIB
DINTERFERER AVEC UNE G GE ESSE

. O
« Patholoegies cardiovasculaires @0\
O

- cardiopathies congénitales (23—50%»
- anomalies vasculaires (8- 42%)CJ

- HTA (24-40%) &

* Autres

- Malfermations rénal@B%)

- Thyroidite auto-in@me — hypothyroidie (30%)
- Troubles de »ance glucidiqgue (10-34%) > All 2a4
- Atteinte

- Malfor; @ S utérines et resistance endométriale
- Dé eralisation osseuse



RISQUE CARDIOVASCULAI RI;T
GROSSESSE TURN

L' hypertension preexistante
LLa dissection aortique

- principale cause de déces ‘Q)C)
- facteurs favorisants Q

— W2
Les malfermations cardiagues QO
NS
O

- maladie du tissu conj aﬁ%@

- echocardiographie / tRloracique et index aortique
HTA, eclampsie et
La grossesse (débi%rdiaque [ inflation hormonale)

N |
Faut-Il coptresmdiquer la grossesse dans le syndrome de

Turner
Ou ... définir des criteres de contre indications ?



PROCREATION ET SYNDROME @PURNER
QUELLES RECOMMANDAQIONS ?

é'g@

« Quel bilan préconceptionneh®
* Quels complements spéqﬁﬂues en cas de

- grossesse spont ?

- grossesse pa(é P-DO ?
* Quels criteres p@yr contre-indiquer la grossesse ?
* Quelles info(r ns donner ?
* Quelle s @1 ance pendant la grossesse ?
« Commex¥gerer le peripartum ?




BILAN PRECONCEPTION(EL

Genetigue
- caryotype et si mosaigue —> recherche de ma@el Y

Bilan cardiovasculaire :\

- avis specialise
- echocardiographie —TDM/IRM thorach
- (Holter tensionnel) Q

Bilan renal { C)

- echographie — Fonction rén‘&
Bilan thyroidien
- TSH — Ac anti-TPO C}

Bilan métabolique

- poids — glycemi @pides
Bilan hepatigue *; %

- transam?\ — GGT — phosphatases alcalines
Bilan osse

-D A>Q
Bilan utér

- echographie-Doppler - hystéroscopie
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0 latée : > 20 mm/m2 de surface corporelle
ut risque de dissection : > 25 mm/m?2 de

surface




BILAN PRECONCEPTION(EL

Genetigue
- caryotype et si mosaigue —> recherche de ma@el Y

Bilan cardiovasculaire :\

- avis specialise
- echocardiographie —TDM/IRM thorach
- (Holter tensionnel) Q

Bilan renal { C)

- echographie — Fonction rén‘&
Bilan thyroidien
- TSH — Ac anti-TPO C}

Bilan métabolique

- poids — glycemi @pides
Bilan hepatigue *; %

- transam?\ — GGT — phosphatases alcalines
Bilan osse

-D A>Q
Bilan utér

- echographie-Doppler - hystéroscopie



COMPLEMENTS DU BILA
PRECONCEPTIONN
S
« Pour les grossesses spont@@s
- Consultation d’informaéﬁo genetique (risques foetaux)

Q
* En cas d’AMP-DC(}%

- Conditions les du don

- Bilan§£ sychologigue specifique
I t

- C









CONTREINDICATIONS A LA GROSSESSE
DANS LE SYNDROME DE 8& ER

"
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- antecedents de dissection aortiq O
de chirurgie valv IQ& et/ou aortigue
- dilatation aortique avec | rtique
- > 20 mm/m2 (@ Ao scendante croisée par AP droite)
- = 25 mm/m2 ( ggrand @ Aorte ascendante)
- coarctation aor, (JT@%

- HTA traitéee rg\ ntrolée

Hépatiques

Cardiovasculaires

- hvbertension nortale avec varices oesonhaaiennes



CONTREINDICATIONS A LA GR ES9E
DANS LE SYNDROME DE ER

- Bicuspidie aortigue

- Age C}‘%Q

- IMC

- Compllanciq)%
QQ



QUELLES INFORMATIONS D R ?

C

« Lesrisgues de la grossesse S

« Sl la grossesse est autorisée\Q%
- recommandation de d'ka@ptic antenatal (grossesse

&

spontanee)
- obligation de tre&g@’un embryon unique (AMP-DO)

- Necessite % survelllance drastigue

_@ﬂ iplinaire
q maternité avec possibilité dans le méme
établiss@ t de chirurgie et réeanimation cardiaques
- Signature d’un consentement éclaire



QUELLE SURVEILLANCE
AU COURS DE LA GROSSESSE ?

Plur|d|SC|pI|na|re dans un etabllssement a\@)maternlte et
Service de chirurgie cardiague

Diagnostic anténatal si grossesséé&?ﬂanee

Survelllance cardiovasculaj @cn‘{enswe renforcee au T3

- consultations cardio g,;% specialisees
- TA / protéinurie é
- echocardiographs

IRM thorac%

Bilan th)@ / héepatique

Depistage d'un diabete gestationnel des 24 SA



QUELLE ATTITUDE DANS LE PER TUM ?

Cesarienne recommandee - &
- disproportion foetopelvienne frequente @

- efforts de poussée Q

- mellleure surveillance \

- sauvetage si décompensaticm@@que
Surveillance cardioevascul w%‘g

- Echocardiographie % semaines PP

- AngiolRM aortiqu% S les 8 semaines PP

Surveillance ob @
- celle de emme ayant accouche par voie basse ou cesarienne

Examen deg%fant



COMPLICATIONS MATERNELLES ET FCET LES DES
GROSSESSES OBTENUES PAR DO
PATIENTE TURNERIENNE (G
* 8 centres (+ 2 centres en courszgi exploitation)

- 37 patientes : 29 grossesses evolu@é@dont 4 en cours

O

Q
« Anomalies assoc:i(é> onnues

dont 3 cas de bicuspidie et 1 cas

de coarctation aorti OpeEree)
évaluatlonxa ique (81%)

mesure metres aortiques (16,6%)

Q

\



COMPLICATIONS MATERNERLLES
(GROSSESSE ET ACCOU MENT)
« Survelllance cardiologigue pendant la grqgesse (16%)

\Q%

- 6 preeclampsies

- 1 insuffisance cardiague gloB@}J

- 1 Hellp syndrome
- Impact des antécédeTA sur fuite aortique
- pas d'impact des bic iIes et de la coarctation aortique operee



COMPLICATIONS FCETA
DONNEES DISPONIBLES POUR 22 G SSES
‘ &

(1 AVC sylvien sur forceps) \Q
O
: {»@ (y multiples 17.2%)
(1 maladie des memb@ hyalines sur grande prematurite)
<
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CONCLUSION

* | .a gressesse chez les femmes prészil?yt un

syndrome de Turner est a haut risqu sentiellement
vasculaire °\Q)
X%
O
« L'enjeu premier est de déter@her des facteurs

conduisant a contreindig a grossesse grace a un
bilan preconceptionnel IS

¢

* Quand elle est a@orlsée
- |a surveillgag&)endant la grossesse doit étre
pluridisciplinay
- en ﬁé@”té Situee dans un établissement offrant la
possibilit chirurgie et reanimation cardiaques
- et poursuivie en post partum





