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H Points essentiels

Les progres de la chirurgie cardiaque sur les 30 dernieres années ont considérablement amélioré le
pronostic des cardiopathies congénitales (CC). L'épidémiologie des CC s'en trouve profondément
modifiée avec un décalage de la mortalité de la pédiatrie a I'age adulte et une augmentation de la
prévalence des CC complexes.

Aujourd'hui, les soignants comme les patients focalisent leurs intéréts vers de nouvelles
perspectives : amélioration de la qualité de vie, pratique du sport, prise en charge psycho-
sociale. La réhabilitation cardiaque s'integre parfaitement dans ces nouvelles stratégies
thérapeutiques.

L'épreuve d'effort cardiorespiratoire avec la mesure de la consommation en oxygene, ou « V02 »,
en est le point de départ. Elle est désormais recommandée dans le suivi des adultes porteurs de CC.
La V02 est liée a la qualité de vie des enfants et adultes porteurs de CC.

Les principes de la réhabilitation chez I'insuffisant cardiaque peuvent étre appliqués aux congé-
nitaux cardiaques. Quelques études concernant la réhabilitation dans les CC complexes montrent
une amélioration de I'aptitude aérobie et de la qualité de vie, sans effet adverse. Toutefois peu
d'équipes la pratiquent, encore moins chez I'enfant.

Des essais randomisés sur la réhabilitation cardiaque chez les patients porteurs de CC, enfants et
adultes, sont indispensables pour augmenter le niveau de preuve et permettre d'élaborer des
recommandations spécifiques a cette population.



M Key points
Cardiac rehabilitation for children and adults with congenital heart disease

Advances in heart surgery over the past 30 years have significantly improved the prognosis of
congenital heart diseases (CHD). Therefore, the epidemiology of CHD has changed dramatically
with a shift of mortality from pediatrics to adulthood and an increased prevalence of complex
CHD.

Today, caregivers and patients focus their interests to new perspectives: improving the quality of
life, practicing sports, improving psychosocial care. Cardiac rehabilitation is completely integrated
in these new therapeutic strategies.

The starting point is the cardiopulmonary exercise test (CPET), with the measurement of oxygen
uptake, or "V02". CPET is now recommended in the follow-up of the adults with CHD. Maximum
oxygen uptake correlates to the quality of life of children and adults with CHD.

The principles of the rehabilitation in patients with heart failure may usually be applied to CHD
patients. Some studies in complex CHD showed improvement of V02 and quality of life after
rehabilitation, without any adverse events. However few physicians have the experience in
rehabilitation among CHD patients, especially children.

Randomized trials on cardiac rehabilitation in adult and pediatric CHD patients are essential to

increase the level of evidence and lead to specific guidelines in this population.

Introduction

Les adolescents et adultes porteurs d'une cardiopathie congé-
nitale (CC) ont une capacité d'exercice réduite en comparaison
avec la population générale, et ce, méme pour des cardiopa-
thies jugées « simples » [1-4]. Ils sont ainsi exposés aux consé-
quences de la sédentarité : surpoids, hypertension artérielle,
déconditionnement physique, exclusion sociale, altération de
la qualité de vie [5-8]. De plus, il existe souvent un frein du
corps médical a la prescription individualisée au sport, par
craintes et incertitudes autour des risques liés a I'effort phy-
sique [9,10]. Ces freins sont également présents chez les
parents et a I'école, les patients étant dés le plus jeune age
placés « sur le banc de touche », ce qui impacte leur qualité de
vie [11]. Pourtant, dans les cardiopathies acquises, la séden-
tarité est un facteur pronostique péjoratif reconnu alors que la
réhabilitation cardiaque améliore la morbimortalité, incluant le
risque de déces, de complications d'origine cardiovasculaire et
d'hospitalisations. Les recommandations les plus récentes font
la promotion de I'activité physique chez les patients porteurs de
(C d'autant plus que ceux pratiquant une activité physique
depuis I'enfance ont moins de chance de devenir des adultes
sédentaires [12].

Les programmes de réhabilitation cardiaque se sont largement
développés pour prendre en charge les patients adultes insuffi-
sants cardiaques [13,14], ce qui n'est pas encore le cas en
routine chez les patients, adultes et enfants, porteurs de CC.
Toutefois, certaines équipes s'intéressent de plus en plus aux
bénéfices de ces programmes, en termes d'amélioration des
performances cardiorespiratoires, de qualité de vie et de
connaissance de la maladie dans une démarche d'éducation

thérapeutique, en particulier lors de la transition entre adoles-
cence et age adulte [15-17].

Activité physique et cardiopathies
congénitales

L'activité physique réqguliére est reconnue comme ayant des
effets bénéfiques sur les capacités a I'exercice, les fonctions
musculosquelettiques, vasculaires et immunitaires ainsi que sur
le bien-étre psychosocial et la qualité de vie. Elle diminue
également les risques de cardiopathies acquises [18]. Physio-
logiquement, I'exercice physique améliore le remodelage ven-
triculaire, la fonction endothéliale, ainsi que le métabolisme
oxydatif musculaire. Il optimise également la fonction systo-
lique et diastolique ventriculaire, la relaxation myocardique ce
qui conduit a une diminution des pressions de remplissage et
a une augmentation du volume d'éjection et du débit cardiaque.
Au niveau respiratoire, on retrouve une amélioration de la
réponse ventilatoire a I'effort et de la tolérance a l'exercice
[14,19].
Cependant, les recommandations concernant I'activité physique
réquliere sont rarement abordées lors des consultations de suivi
[9,20,21]. Les raisons en sont diverses :
« idées recues de la part des professionnels de santé ;
« des patients ou de leur entourage ;
* peur vis-a-vis des risques potentiels, notamment celui de la
mort subite ;
* manque d'études spécifiques.
De plus, les lésions hémodynamiques résiduelles, I'insuffisance
chronotrope et certains facteurs psychosociaux peuvent entrai-
ner une limitation des activités physiques régulieres de base



chez ces patients. En effet, les patients porteurs d'une CCont une
activité physique de base inférieure de 25 a 50 % par rapport
a celle de la population générale, ce qui peut conduire a un
risque accru d'obésité et de développement d'autres facteurs
cardiovasculaires incluant I'hypertension artérielle et la séden-
tarité [22,23].

Il existe néanmoins des recommandations sur |'activité phy-
sique des patients porteurs de CC mais ces dernieres concernent
plus particulierement les sports de haut niveau ou de haute
intensité (36° conférence de Bethesda, Société européenne de
cardiologie) [13]. Elles ne sont pas appropriées pour les activités
physiques régulieres non compétitives ou de loisirs qui intér-
essent la majorité des patients [1]. De plus, il s'agit d'une
population tres hétérogene en termes d'age et de cardiopathie.
Cependant, étant données les similitudes physiopathologiques
entre les cardiopathies acquises et congénitales, certaines équi-
pes suggerent qu'un réentrainement adapté, comme dans
l'insuffisance cardiaque gauche, pourrait également étre béné-
fique aux patients porteurs de CC [24].

Epreuve d'effort cardiorespiratoire et
cardiopathies congénitales

L'épreuve d'effort cardiorespiratoire est I'examen de référence
pour mesurer |'aptitude aérobie. Dans l'insuffisance cardiaque
de I'adulte, la consommation maximale en oxygene, ou V02,4,
et l'efficience ventilatoire (pente VE/VC02) sont des facteurs
pronostics corrélés a la classe NYHA, a la qualité de vie et a la
mortalité [25-28]. Des résultats assez similaires ont été mis en
évidence dans les CC chez l'adulte et il a été démontré qu'une
pente VE/VC02 élevée (> 38) est un facteur de risque de
mortalité chez les patients adultes porteurs d'une CC non-cya-
nogéne [29,30]. Ainsi, il est désormais recommandé de mesurer
la V024« et la pente VE/VCO2 dans le suivi longitudinal des CC
de l'adulte [31]. Une mauvaise tolérance a l'exercice aurait
également un impact négatif sur la qualité de vie et I'insertion
socioprofessionnelle des adultes porteurs de CC [32]. Comme
nous l'avons récemment montré, il existe un lien étroit entre
qualité de vie et V02, chez les enfants porteurs de CC [33].
L'altération de I'aptitude aérobie est définie par une V02
inférieure a 80 % de la valeur théorique. Elle est d'origine
multifactorielle dans les CC [34-36]. Cette altération peut étre
expliquée par les modifications hémodynamiques, les anoma-
lies électriques, les augmentations de pression et/ou de volume
ventriculaire, les altérations du systeme sympathique, I'aug-
mentation de l'activité neurohormonale, la diminution des
capacités respiratoires et les modifications du métabolisme
musculaire incluant les muscles respiratoires. L'hypoxie chro-
nique peut également participer a8 la mauvaise tolérance
a l'exercice par diminution de I'apport en oxygéne aux muscles
périphériques [37-39]. L'aptitude aérobie sera ainsi altérée dans
les cardiopathies les plus complexes, telles que les ventricules
uniques [40] : incapacité a augmenter le volume d'éjection

ventriculaire, diminution du remplissage en raison de I'absence
de pompe entre les retours veineux systémiques et |'arbre
artériel pulmonaire, insuffisance chronotrope, désaturation et
diminution de masse musculaire. Une diminution de masse
musculaire est associée a une altération des capacités des fibres
musculaires aérobies a extraire I'oxygene et participe ainsi
a l'altération des capacités a l'exercice [39,41]. Enfin, une autre
explication majeure a cette aptitude aérobie basse, méme dans
des CC non séveres, est plus d'ordre psychosocial. Par exemple,
dans la communication interauriculaire, la VO2,.x N'est pas
normale [35] : la sédentarité, depuis le plus jeune age, entraine
un déconditionnement musculaire, alors que cette cardiopathie
est banale et que dans la grande majorité des cas le patient est
asymptomatique et apte au sport. Ainsi, il peut étre utile de
réaliser une épreuve d'effort cardiorespiratoire des la période
pédiatrique ; celle-ci sera souvent normale dans les CC mineures
et permettra de rassurer I'entourage vis-a-vis de la pratique du
sport.

Enfin, quelle que soit I'importance de la cardiopathie, ce décon-
ditionnement est a I'origine d'un cercle vicieux conduisant a une
réduction des activités et a un sur-handicap [42]. En termes de
santé publique et de pronostic a long terme, il apparait logique
de tenter le plus tot possible, et donc chez I'enfant, d'inverser le
cercle du déconditionnement. Une équipe a méme déposé un
protocole de recherche sur un programme de prise en charge de
réadaptation du nourrisson en postopératoire [43].

Principes de la réadaptation cardiaque
Définitions
Selon I'OMS, la réadaptation cardiovasculaire est « I'ensemble
des activités nécessaires pour influencer favorablement le pro-
cessus évolutif de la maladie, ainsi que pour assurer aux patients
la meilleure condition physique, mentale et sociale possible,
afin qu'ils puissent par leurs propres efforts, préserver ou repren-
dre une plqﬁe aussi normale que possible dans la vie de la
communauté ».
Les principes de la réadaptation cardiovasculaire reposent sur le
classique trépied :
« réentrainement physique et maitrise des activités d'entretien
physique a poursuivre ;
- optimisation thérapeutique, qui doit étre adaptée a I'état du
patient et a son mode de vie ;
» éducation thérapeutique pluridisciplinaire dans le but d'amé-
liorer le pronostic par des comportements adaptés.
Généralement, sont adressés a un programme de réadaptation
cardiaque, les patients ayant une altération de I'aptitude aérobie
(VO2imax < 80 % de la théorique), un déconditionnement mus-
culaire (premier seuil ventilatoire <50 % de la V02, théo-
rique), une mauvaise réponse ventilatoire et/ou chronotrope.
En 2012, les recommandations de la Société francaise de car-
diologie ont déterminé les modalités de pratique de la réadap-
tation cardiovasculaire chez I'adulte, sous la responsabilité d'un
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FIGURE 1
Exercice a intensité constante

cardiologue, en centre de soins de type soins de suite et
réadaptation (SSR) [44]. La réadaptation est ainsi fortement
recommandée chez I'adulte dans l'insuffisance cardiaque gau-
che et aprés syndrome coronarien aigu (classe 1A), mais aussi
dans les cardiopathies congénitales (lIA, C). Chez I'enfant, de
telles recommandations n'existent pas et peu de centres la
pratiquent.

Programme d'entrainement

Le programme doit étre défini en termes d'organisation (initia-
lisation en ambulatoire ou hospitalisation, fréquence hebdoma-
daire des semaines, durée du protocole) et en termes de
modalité (type de réentrainement, intensité et durée de I'exer-
cice, progression et évolutivité) [45].

Le réentrainement cardiorespiratoire comporte des séances
d'endurance et des séances de résistance dynamique afin
d'assurer un renforcement musculaire. L'intensité de |'exercice
peut étre faible (< 60 % de la V02,,x), modéré (60 a 80 % de la
V024x), intense (> 80 % de la VO2pay).

L'entrainement en endurance a intensité constante
L'entrainement en endurance a intensité constante se caracté-
rise par un effort sous maximal généralement modéré et pro-
longé (20 a 60 minutes), mobilisant des masses musculaires
importantes. L'intensité de I'entrainement peut étre prescrite
selon trois méthodes principales : fréquence cardiaque au pre-
mier seuil ventilatoire (SV1 mesuré sur la V02), fréquence
cardiaque estimée sur la formule de Karvonen en |'absence
de V02, ou au niveau de dyspnée sur I'échelle de Borg (figure 1)
[44].

L'entrainement en endurance 3 intensité intermittente
L'entrainement en endurance a intensité intermittente est sou-
vent utilisé a intensité élevée et se caractérise par l'alternance
d'efforts de haute intensité pendant une courte durée avec des
phases de récupération active. Plusieurs combinaisons sont

FIGURE 2
Exercice en fractionné a haute intensité

possibles, avec des phases de haute intensité (80 a 95 % de
la puissance maximale aérobie) d'une dizaine de secondes
a 1 ou 2 minutes et des phases de récupération active (20 &
30 % de la puissance maximale aérobie) pendant 1 a 4 minutes
(figure 2) [46].

Le caractére élevé de l'intensité de ce type de programme serait
plus efficace sur le plan physiologique mais reste encore contro-
versé quant a son innocuité en pathologie [47]. Une augmenta-
tion de la pression veineuse centrale a méme était décrite pour
les cardiopathies univentriculaires avec circulation de Fontan sur
des exercices a haute intensité [48].

Le mode fractionné (en « interval training ») peut étre appliqué
a intensité modérée et semble bénéfique et plus accessible en
cas de déconditionnement marqué ou de cardiopathie sévere ; il
est utilisé depuis plusieurs années dans les maladies chroniques
respiratoires permettant un recul de la dyspnée [49]. Il a donc
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été couplé pour l'intensité de l'entrainement a la fréquence
cardiaque du seuil ventilatoire afin d'individualiser le niveau
d'exercice (figure 3). Ce protocole est ainsi retenu de facon
consensuelle par la plupart des équipes pratiquant une réhabi-
litation des enfants porteurs de CC [16].

L'entrainement en résistance dynamique

L'entrainement en résistance dynamique est défini par une
succession de mouvements différents répétés a faible intensité
en tenant compte du contexte (sternotomie ou implantation de
pacemaker ou de défibrillateur récente) [50].

Des cours de gymnastique
Des cours de gymnastique optimisent coordination, souplesse,
équilibre et force musculoligamentaire.

L'entrainement respiratoire
L'entrainement respiratoire compléte le programme (ampli-
tude, contréle du débit et du rythme ventilatoire).

L'électromyostimulation

L'électromyostimulation peut étre utilisée en combinaison avec
I'entrainement physique ou de facon alternative chez les
patients tres déconditionnés et chez l'insuffisant cardiaque [51].

Protocoles

Chaque séance d'endurance comporte par exemple une période
d'échauffement de 5 a 10 minutes, une phase de travail de 20 a
45 minutes et une période de récupération, d'au moins 5 minu-
tes. La périodicité optimale des séances est de 3 a 6 par
semaine. Un nombre minimal de 20 séances est nécessaire
pour obtenir une amélioration significative des capacités fonc-
tionnelles. Chez les patients les plus déconditionnés et les
insuffisants cardiaques, un nombre plus important de séances
est souvent nécessaire. Quelques séances supplémentaires pre-
scrites a distance améliorent I'observance et permettent de
réajuster les conseils de pratique d'activité physique. Cette
organisation doit étre personnalisée (nombre de séances, pério-
dicité, etc.). Ainsi les protocoles standardisés se font sur une
durée de 8 a 12 semaines mais certaines équipes préconisent un
suivi ambulatoire sur une durée pouvant aller jusqu'a 24 mois.
Les équipes pratiquant la réhabilitation des patients porteurs de
(C utilisent des protocoles variables mais inspirés du modéle de
la réhabilitation cardiovasculaire. Chez I'enfant les séances
varient entre 40 et 60 minutes, le nombre de séances conseil-
lées est de 2 a 3 par semaine, la durée du protocole de 8 a
15 semaines. L'objectif essentiel est de viser I'autonomie du
patient tout en impliquant les parents. L'autonomisation de
I'enfant nécessite une organisation particuliére avec mise en
avant d'un caractere ludique des séances, des séances de rappel
régulieres sur des horaires adaptés [52]. Certains recomman-
dent la mise en place de programmes a domicile avec une
meilleure compliance [53]. L'objectif vise aussi de maintenir
I'effet de ce programme au cours de la croissance : I'effet d'un tel
programme est retrouvé maintenu a un an par I'équipe de

Rhodes et al. en termes de V02 et de qualité de vie [54]. Quant
a la prise en charge des parents, elle est a la fois complexe et
indispensable : Dulfer et al. ont montré que I'état de santé
mentale psychique et physique des parents avait une influence
sur le succes du réentrainement [55].

Education thérapeutique du patient (ETP)

Le programme ETP est défini dans ses principes par le décret
ministériel du 2 aodt 2010, conduisant a des autorisations des
agences régionales de santé (ARS). Les centres de réadaptation
permettent d'intégrer I'ETP aux soins du patient en proposant,
dans un méme lieu, de multiples actions structurées, grace
a une équipe pluridisciplinaire afin d'aider le patient a s'impli-
quer activement dans le controle de ses facteurs de risque et de
sa maladie et de répondre, ainsi aux objectifs de la prévention
cardiovasculaire [56].

Généralement, I'ETP comporte également une aide au sevrage
tabagique, une éducation aux anticoagulants, les informations
sur la prophylaxie de I'endocardite infectieuse ainsi que des
conseils hygiénodiététiques. Les patients sont habituellement
encouragés a adopter une alimentation équilibrée, saine, parti-
culierement riche en fruits et légumes frais ou secs et en
céréales, basée sur le régime crétois.

Chez les jeunes patients atteints de CC, les programmes d'ETP se
sont orientés récemment vers la problématique de la transition
de I'adolescence vers I'age adulte. Celles-ci ont fait I'objet de
recommandations, avec comme objectif de diminuer les perdus
de vue et d'éviter le retour dans le systéme de soins sur une
complication [17].

Que ce soit chez |'adulte ou I'adolescent, les programmes de
réentrainement sont donc a associer a une éducation thérapeu-
tique, concernant a la fois la connaissance de la cardiopathie, les
facteurs de risque et la nécessité du suivi. L'objectif de ces
programmes d'éducation est d'améliorer le résultat du réen-
trainement [57] et de diminuer les conduites a risque [58].

Prise en charge psychosociale

Elle comporte le dépistage des facteurs de risque psychologi-
ques, avec si besoin recours au psychologue ou psychiatre du
centre, une aide a la réinsertion professionnelle et des recom-
mandations sur la vie quotidienne (conduite automobile, voya-
ges, sexualité, reprise de l'activité physique, etc.).

Réadaptation cardiaque : spécificités des
cardiopathies congénitales

Les effets bénéfiques d'une réhabilitation cardiaque sur le plan
physique et en termes de qualité de vie chez les adultes porte-
urs de CCsont de plus en plus étudiées [36,59-63]. Duppen et al.
ontanalysé 31 articles (n = 621 sujets) et mis en avant les effets
bénéfiques de la réhabilitation (programmes de 12 semaines et
3 sessions par semaine) chez les enfants et les jeunes adultes
porteurs de CC [15]. On retrouve notamment des effets béné-
fiques sur des cardiopathies simples [59], mais également sur



des cardiopathies complexes telles que les tétralogies de Fallot
[61,64], les ventricules uniques [64], les ventricules droits sys-
témiques [65,66]. Une récente étude a montré que la réhabi-
litation cardiovasculaire augmentait la masse musculaire, le
volume d'éjection et le débit cardiaque dans les circulations
univentriculaire de type Fontan [67]. Une étude randomisée a
mis en évidence une amélioration significative de 7 % de la
V02max Chez les patients ayant un ventricule droit systémique
aprés 10 semaines de réentrainement physique [20]. Enfin,
dans les différentes études réalisées, il n'a pas été retrouvé
de complications durant la réhabilitation ni d'effet délétére sur
le remodelage ventriculaire [15,41,64,68].

Cependant, ces études restent actuellement limitées en nom-
bre, et en particulier concernent peu I'enfant cardiaque.

Les trois seules revues de la littérature sur la réhabilitation
cardiaque pédiatrique publiées a ce jour rapportent, sur des
études non contrélées, une amélioration de I'aptitude aérobie
et/ou de la tolérance a l'effort, ainsi que I'absence d'effets
adverses [15,16,69]. Une récente méta-analyse a été effectuée
par Gomes-Neto et al. : sur 83 abstracts, seules 8 études étaient
de qualité correcte, dont 7 randomisées [63]. Il s'agissait d'étu-
des pédiatriques (moyenne d'age entre 11 et 16 ans) a effectif
variable (n = 14 a 83) et ne concernant que certaines chirurgies :
cure de tétralogie de Fallot, interventions de Senning et Mus-
tard, fermeture de communication interauriculaire, chirurgie de
Fontan sur atrésie tricuspide. Les criteres de jugement princi-
paux étaient la VO2 (augmentation moyenne de 13 %), la
qualité de vie, le bien-étre psychique et la force musculaire.
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