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Syndrome d'Ehlers-Danlos

Vasculaire

(Vascular Ehlers-Danlos Syndrome}

e

s-Danles vasculaire (ex type IV)

 Devant tout syndrome douloureux abdominal ou thora-
cique aigu, envisager une complication artérielle (dissec-
A tion), sigmoidienne (péritonite) ou splénique (rupture) et
réaliser en urgence un angioscanner thoraco-abdomino-
pelvien.
o Risque de rupture utérine au 3¢ trimestre de grossesse.

Cette carte est remplie et mise a jour par le médecin, en présence et avec |'accord
du malade qui en est le propriétaire.

Ce document est confidentiel et soumis au secret médical.

Nul ne peut en exiger la communication sans autorisation du titulaire ou de son
représentant légal.

Il est recommandé de conserver cette carte sur vous avec la carte de groupe san-
guin, elle est trés utile voire indispensable en cas d’urgence.




Recommandations en cas d'urgence

Le syndrome d'Ehlers-Danlos vasculaire peut se
compliquer de rupture ou dissection des
arteres de moyen calibre (carotides internes,
tronc ceeliaque, artéres splénique et hépatiques,
mésentériques, rénales, iliaques, beaucoup plus
rarement aorte), soit spontanée, soit a I'occasion
d'un traumatisme minime.

1 - Les actes diagnostiques et thérapeu-
tiques doivent é&tre non invasifs, compte
tenu de la fragilité vasculaire, I'angioscanner
étant I'examen diagnostique de choix.

* Sont formellement contre-indiqués : la
gazométrie artérielle, |'artériographie, la colo-
scopie, I'anesthésie péridurale, les éveinages
saphéniens, les manipulations vertébrales, la
prise de température par voie rectale.

> La pose d'une voie'd"abord centrale = mise
en place exclisivement:sols controle écho-
graphique, se limitantaux voies fémorales
et jugulaires internes;

> Les actes diagnostiques ou_thérapeutiques
endo-utérins (IVG,"hystéroscopie. . ), réalisés
sous contrdle échographique,

> Les actes d'endoscopie (en dehors de la
coloscopie, contre-indiquée), réalisés pru-
demment, sous faible pression
d'insufflation, parfois a I'aide d'un endo-
scope pédiatrique.

2 - La possibilité d'une rupture ou dissec-
tion vasculaire doit étre évoquée devant
I'apparition :
> de signes précurseurs atypiques (lipothy-
mies répétées séparées d'intervalles libres),
> de troubles de I'hémodynamique,
> de douleurs brutales thoraciques, dorsales,
abdomino-pelviennes,
> de céphalées intenses de survenue brusque,
> de signes neurologiques déficitaires focaux,
méme transitoires.
* Organisez immédiatement une hospitalisa-
tion en soins intensifs spécialisés (appel du 15
oudu112).

© Maintenez I'hémodynamique
et corrigez si besoin une ané-
mie, sans utiliser, si possible,
de voie centrale.

 Réalisez en urgence, selon les disponibilités
locales, une exploration basée sur des exa-
mens non invasifs.

 Contactez le Centre spécialisé de la maladie
d’Ehlers-Danlos vasculaire.

3 - Un syndrome abdominal aigu doit faire
envisager autant une complication vascu-
laire qu‘une péritonite par perforation
spontanée sigmoidienne, dont les récidives
sont fréquentes et plus graves :
 Organisez immédiatement 'hospitalisation
en soinstintensifs spécialisés (appel du 15
ou112).

® Réalisez'systématiquement en urgence un
angioscanner,thofaco-abdomino-pelvien, a
visée diagnostique, en prenant des précau-
tions lors de I'injection du produit de contraste
(risque d'extravasation).

 Contactez le Centre spécialisé pour des
conseils de prise en charge, particulierement
en cas de récidive.

o |'anesthésie générale impose des précautions
spécifiques.

o e traitement chirurgical d’une péritonite
(habituellement confection d'une colostomie
premiére), nécessite des précautions particu-
lieres (plaque résorbable sous-péritonéale,
sutures renforcées, points séparés a la peau,
faits de fil non résorbable, laissés en place plus
longtemps).

o La réalisation d'une coloscopie, inutile a ce
stade, est formellement contre-indiquée
(risque de rupture colique).

4 - Des précautions doivent é&tre prises lors
de I'anesthésie ou de manceuvres de réani-
mation (risque artériel) :

* Réalisez |'intubation avec douceur (risque accru
de plaies oro-pharyngées ou trachéales, de
sub-luxation cervicale ou temporo-mandibu-
laire) et gonflezle ballonnet a basse pression.



 Surveillez en continu la pression artérielle et
maintenez-la @ un niveau minimal en per-
manence.

* Minimisez et contrélez les pressions
d'insufflation lors de la période de ventilation
en pression positive (risque de pneumotho-
rax).

 Prévenez la survenue des frissons au réveil et
de toux lors de I'extubation.

© Assurez une surveillance prolongée en salle de
réveil (risque de complication artérielle
d'apparition décalée).

 En cas d'anesthésie locale, utilisez une quan-
tité plus importante d'anesthésique (en raison
d'une diffusion accrue du produit dans un
tissu conjonctif lache).

5 - Toute femme enceinte doit faire I'objet
d’un suivi spécialisé en raison du risqué de
rupture utérine etarterielle, I'accouchement
s'effectuant, le plus souvent, par césarienne
entre la 32 et la 34° semaine.

 Organisez une prisé“én charge spéciafisee
dés le début dela grossessesen lien avec le
service d'obstétriqueet de néonatalogie.

o La réalisation d'une césarienne nécessite des
précautions particuliéres (sutures de |'utérus
et de la paroi a points séparés, renforcés et
laissés plus longtemps en place).

o |'anesthésie péri-durale est contre-indiquée,
I'anesthésie épidurale pourrait éventuelle-
ment étre une alternative a |'anesthésie géné-
rale.

 Surveillez la patiente de maniére plus prolon-
gée dans le post-partum.

|l n'y a pas de contre-indication a la prophy-
laxie de la maladie thromboembolique par
héparine.

* Demandez avis au Centre spécialisé, en cas
d'urgence.

6 - N'oubliez pas d'envisager devant :

© un traumatisme, méme minime, (exemples :
chute de sa hauteur, choc contre une poi-
gnée de porte), la possibilité d’une rupture
artérielle ou d'autre organe dans le territoire
concerné (foie, rate, colon...).

o des douleurs évocatrices de colique néphré-
tique, |'éventualité d’un infarctus rénal.

o des douleurs des membres spontanées ou
sur le trajet des vaisseaux, la possibilité d'une
dissection artérielle.

 une dyspnée brutale, la constitution d'un
pneumothorax,

7 - Dépistez une hypertension artérielle
(PA"> 14/9 ecmHg), recherchez sa cause
(infarctusténal, fatrogenie) et traitez-la rapide-
ment (tisque.accru de complication vasculaire).

8- N'utilisez aucun médicament a effet

p : anti-migrai (dihydroer-
gotamine, triptans), médicaments  de
I"obstruction nasale (oxymétazoline ou pseu-
doéphédrine), psychotropes a effets anticho-
linergiques (neuroleptiques, antidépresseurs imi-
praminiques, anti-H1).

9 - En cas de douleur, utilisez les protocoles
d'évall et de trai habituels de
la douleur (y compris les morphiniques) et pré-
venez systématiquement les risques de
constipation en co-prescrivant immédiatement
de I'huile de paraffine ou du polyéthyléneglycol. Les
benzodiazépines a petites doses et les médica-
ments destinés a traiter les douleurs neuropa-
thiques n'ont pas de contre-indication.

10 - Pour tout conseil de prise en charge,
contactez le médecin du centre spécialisé
ou la Hotline du Centre National de
Référence des Maladies Vasculaires Rares:
0156 09 50 40.

m For recommandations in case of emergency :
Go on the website Orphanet (free access website providing informations about

Emergency

rare diseases and orphan drugs) : www.orphanet.net







