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Apport de ’IRM dans la cardiomyopathie dilatée A propos de 109 cas

La cardiomyopathie dilatée (CMD) se caractérise par une atteinte directe
du muscle cardiaque a l'origine d'une dilatation et d'une altération de Ia

contraction du ventricule gauche ou des deux ventricules.

La découverte de la cardiomyopathie dilatée peut se faire suite a
I’apparition d’une dyspnée ou d’un tableau d’insuffisance cardiaque. En
¢chocardiographie, la  cardiomyopathie dilatée est caractérisée par une
dilatation du ventricule gauche (VG) (diametre télédiastolique > 31 mm/m? chez
la femme et > 32 mm/m? chez ’homme), associée a une altération de la fraction
d’¢éjection (FE <45 %) [1].

La faible échogénicité peut rendre imprécise la mesure de la fraction
d’¢éjection.
L’IRM cardiaque est un outil de choix dans [D’exploration des

cardiomyopathies. Elle est devenue le gold standard pour la détection et la

description de nombreuses formes de maladies cardiaques.

IL s’agit d’un outil de référence dans I’analyse morphologique et
fonctionnelle de la cardiomyopathie dilatée qui permet une évaluation précise
des fonctions ventriculaires. Grace a ’analyse topographique du rehaussement
tardif, elle offre au praticien la possibilit¢ de distinction entre 1’origine
ischémique et non ischémique de la CMD, d’évaluer la viabilit¢é myocardique
avant revascularisation coronaire, ou encore la détection d’un thrombus

intracardiaque.

Enfin, elle peut aider a la stratification pronostique, ¢lément important de la
prise en charge de I'insuffisance cardiaque, et déterminer les patients pouvant

bénéficier de fagon optimale de la resynchronisation cardiaque.

Le but de notre travail est de montrer ’'intérét de réaliser une IRM

cardiaque devant toute CMD dans notre contexte marocain.
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A- DEFINITION :

Les CMD sont définis comme des maladies du myocarde de causes
multiples associées a une dysfonction cardiaque : la fraction d’¢éjection
ventriculaire gauche est inférieure a 45 % ou une fraction de raccourcissement
inférieure a 25 %. Elles sont caractéris€es par une dilatation du ventricule
gauche : diametre du ventricule est supérieur a 31-32 mm/m? [1]. Les deux

ventricules peuvent représenter une altération de la fonction systolique [2].

B- EPIDEMIOLOGIE :

L’épidémiologie de la CMD, la plus fréquente des cardiomyopathies, a été
modifiée par I’amélioration de son diagnostic. Autrefois reconnue le plus
souvent au stade tardif d’insuffisance cardiaque systolique, sa prévalence était
alors évaluée a 36 pour 100 000 habitants. Elle est actuellement dépistée plus
précocement a un stade souvent infraclinique, ce qui explique I’augmentation de

sa fréquence que 1’on peut estimer a plus de 200 000 patients en France [3].

Classiquement, la maladie frappe principalement les adultes jeunes, agés de
30 a 40 ans, trois fois plus souvent les hommes que les femmes. En fait, elle
peut s’observer a tout age, en dehors des formes génétiques dont on admet que

la pénétrance, liée a 1I’age, est compléte aux environs de 50 ans [3].

La CMD est la premiere cause d’insuffisance cardiaque au sein des
cardiomyopathies et la premiere cause de transplantation cardiaque en France,

représentant environ 30 % de cette population [3,4].
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C- CLASSIFICATION :

1-Classification européenne :

La société européenne de cardiologie a présenté en 2008 une classification
fondée sur les désordres cliniques, tissulaires, génétiques et de I’anatomie
cardiaque. Les cardiomyopathies sont divisées en grandes catégories : les
cardiomyopathies dilatées (CMD), hypertrophiques (CMH), restrictives (CMR)
et les dysplasies arythmogénes du ventricule droit (DAVD) et en
cardiomyopathies non classées : la non-compaction du ventricule gauche, et la

cardiomyopathie de Takotsubo [4].

On distingue les myocardiopathies avec dysfonction systolique dont font
partie les CMD et les myocardiopathies avec dysfonction diastolique

apparentées au CMR et CMH (figure 1).

La société européenne de cardiologie définit des lors les cardiomyopathies
comme un ensemble de maladies ou le muscle cardiaque est structurellement ou
fonctionnellement anormal. Cela peut étre en rapport avec une maladie

coronaire, une hypertension, une maladie valvulaire, ou congénitale.

Chaque phénotype spécifique est sous classé en atteinte familiale ou
sporadique selon qu’une méme atteinte génomique est en cause dans plusieurs
membres d’une méme famille ou que [Datteinte est acquise, simplement
influencée par un polymorphisme génétique. Ainsi, la plupart des cas familiaux

sont en rapport avec des désordres monogéniques.
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Les cas sporadiques peuvent étre dus & des mutations monogéniques de
novo qui peuvent étre transmises. Ces cas sont donc classés dans les formes
familiales. Les atteintes non-familiales sont sous-classées en formes
idiopathiques ou secondaires. La différenciation entre les cardiomyopathies et
les maladies spécifiques du muscle cardiaque est abandonnée a 1’exception de
I’hypertension artérielle, de la maladie coronaire, des maladies valvulaires et des
atteintes cardiaques congénitales. Dans cette classification, les CMD obéissent a
cette regle. Les sous- types non familiaux sont principalement les ischémies, les
myocardites, la maladie de Kawasaki, le syndrome de churg Strauss, la
persistance de souches virales, certains toxiques, la grossesse et le post-partum,
les troubles endocriniens ou nutritionnels, 1’alcool et les cardiomyopathies

rythmiques [4].
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I
Cardiomyopathies

Dysplasie
Arythmogéne du
tricule droit
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ypertrophiques Dilatées

ardiomyopathies Autres

Non Familiale / non
' oénéti

Atteinte n rapport avec
énomique non n sous type de Iz
identifiée maladie

Figure 1 : systéme de classification des cardiomyopathies par European society of
cardiology.
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2 - Classification de PAHA:

L’American Heart Association (AHA) a sépar¢ en 2006, les
cardiomyopathies en primaires et secondaires [5]. Les cardiomyopathies
primaires, qu’elles soient génétiques ou non génétiques, quel que soit leur
phénotype, sont caractérisées par une atteinte uniquement cardiaque. Les
cardiomyopathies secondaires sont celles ou I’atteinte du myocarde n’est qu’un

des ¢éléments au sein d’une atteinte systémique ou pluriviscérale.
D- Anatomopathologie et génomique :

L’examen macroscopique révele une dilatation des cavités cardiaques,
surtout celle du ventricule gauche, avec un amincissement des parois, bien que
I’on puisse observer au début de la maladie des épaisseurs de parois normales ou
modérément hypertrophiées. Les valves sont normales, mais les anneaux
auriculoventriculaires dilatés. Il peut exister des thrombi intracavitaires. Les
artéres coronaires sont le plus souvent normales, mais la présence de sténoses

inférieures a 50 % autorise le diagnostic de CMD [3].

L’examen microscopique objective des plages de fibrose interstitielle et
périvasculaire d’étendue variable et parfois de petites plages de nécrose ou
d’infiltrations cellulaires avec des myocytes de taille trés variable, aucune 1€sion

n’étant spécifique [3].

Les techniques de génomique fonctionnelle permettant I’analyse du
transcriptome retrouve, au niveau du ventricule gauche de patients atteints de
CMD, 625 genes up-régulés et 636 geénes down-régulés [6], démontrant
I’importance dans cette maladie des processus apoptotiques, des anomalies du

métabolisme ¢€nergétique, notamment une altération de la phosphorylation
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oxydative mitochondriale, et du maintien de I'intégrité structurelle cellulaire.
Ces techniques soulignent également I'implication des processus

immunologiques dans la physiopathologie des CMD [7,8].

E-PATHOGENESE :

L’étiopathogénie des CMD est multifactorielle et fait intervenir trois
mécanismes principaux, anomalies génétiques, infection, virale notamment, et

réaction auto-immunitaire, qui peuvent coexister.
1- Formes familiales :

Les formes familiales et monogéniques des CMD sont caractérisées par une
grande hétérogénéité tant phénotypique, avec différentes formes cliniques, que
génétiques, avec de nombreux genes et loci en cause. Leur fréquence a
longtemps été sous-estimée alors qu’elles représentent environ 30 % des CMD.
Leur physiopathologie fait essentiellement intervenir un déficit de génération de
la force myocardique ou un déficit de transmission de cette force. Différents
modes de transmission sont possibles [3]. La pénétrance est incompléte et

dépend de I’age [9].

Cette cardiomyopathie doit étre suspectée devant un antécédent de CMD
chez un parent au premier degré, mais aussi en cas d’antécédent familial de mort

subite inexpliquée ou de myopathie squelettique.

* Les formes autosomiques dominantes : les plus fréquentes, elles
représentent plus de 50 % de toutes les formes génétiques. Elles sont liées a des

mutations intéressant plusieurs geénes, notamment du cytosquelette. Ainsi
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certains considerent les CMD comme une anomalie de transmission de I’énergie
produite par le sarcomere au cardiomyocyte, les génes ainsi impliqués codent

I’actine myocardique.

Des mutations des genes codant des protéines du sarcomere ont également
¢été identifiées au cours des CMD. Une anomalie de la production d’énergie par

le sarcomere pourrait étre alors en cause [3].

Des mutations du géne LMNA codant les lamines A et C, protéines de la
membrane nucléaire, sont retrouvées chez 7,5 % des cas de CMD familiales
[10]. Ces mutations pourraient conduire a une instabilité nucléaire et a une mort

cellulaire.

* Les Formes a transmission liée a I’X : elles sont liées a des mutations
dans le géne de la dystrophine, protéine sous-membranaire possédant un role
structurel dans la stabilisation de la membrane plasmique, et fonctionnel dans la
transduction de 1’énergie produite par le cardiomyocyte, également responsable
des myopathies de Duchenne et de Becker [3]. Ces mutations conduisent a la

perte de I’intégrité de la membrane plasmique.

* Les Formes autosomiques récessives : elles représenteraient 16 % de
toutes les CMD familiales. Les patients atteints développent une CMD de fagcon
plus précoce et le pronostic en est plus sombre que dans les formes

autosomiques dominantes [3].

* Les Formes mitochondriales : correspondent a 10 % des CMD
familiales. La transmission est mitochondriale et donc uniquement par voie
maternelle. Le mécanisme retrouvé correspond généralement a de grandes

délétions de 1’acide désoxyribonucléique (ADN) mitochondrial [3].

10
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* CMD au cours des maladies neuromusculaires :

Les dystrophies musculaires de Duchenne ou d’Emery- Dreifuss, la
dystrophie myotonique, les myopathies de Steinert, ’ataxie de Friedrich se

compliquent volontiers d’atteinte myocardique [3].
2- Formes sporadiques :

Les formes sporadiques de CMD constituent la majorité des cas, environ
70 %. La maladie est alors considérée comme multifactorielle, mais une

composante génétique demeure possible [3].
* Les causes infectieuses :

Toutes les myocardites infectieuses peuvent évoluer vers une CMD. Dans
les pays occidentaux, les infections virales, notamment a entérovirus, adénovirus
et parvovirus [11, 12], prédominent alors que dans les pays du sud, les étiologies
parasitaires sont les plus fréquentes. La responsabilité de I’infection est évidente
dans la genese d’une CMD lorsque la dysfonction systolique apparait au cours

ou au décours d’une myocardite aigué.

Cependant, un délai de plusieurs mois ou années peut s’écouler entre la
maladie infectieuse aigué€ et I’apparition d’une CMD qui peut alors étre due, soit
a une infection virale chronique et persistante au niveau myocardique, soit a une
réaction auto-immune secondaire a I’agression virale initiale. L’évolution d’une
myocardite aigué vers une CMD est rapportée avec une fréquence trés variable

allant de 7 % a 52 % des cas [3].

11
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*Les causes toxiques : une intoxication alcoolique chronique et massive
est fréquemment retrouvée en France chez les patients présentant une CMD sans
que I’on puisse encore affirmer s’il s’agit de la cause de la maladie ou d’un

simple facteur adjuvant [3].

Les causes iatrogénes sont dominées par les effets secondaires cardiaques
des antimitotiques. A coté des anthracyclines et du cyclophosphamide dont le
role reste majeur, les nouveaux antimitotiques comme le trastuzumab, le

paclitaxel, I’imatinib, sont de plus en plus fréquemment en cause [13].

* La CMD peut également survenir au stade tardif d’une inflammation ou
en présence de carences nutritionnelles, de maladies infiltratives, ou de

dysfonctions endocriniennes [3].
3- Physiopathologie :

Le trouble physiopathologique initial fondamental est une atteinte de la
fonction contractile ventriculaire, associée a une dilatation ventriculaire
progressivement croissante, permettant souvent longtemps dans cette maladie le
maintien d’un volume d’éjection systolique suffisant, avant que n’apparaisse une
diminution du débit cardiaque et un défaut de compliance ventriculaire gauche
responsable des signes congestifs d’amont. Comme dans toute insuffisance
cardiaque  systolique, D’activation des  syst¢tmes  neurohormonaux
vasoconstricteurs, systéme sympathique et systéme rénine-angiotensine-
aldostérone particuliérement, joue un role essentiel, permettant le maintien d’un
débit cardiaque adapté au prix d’une aggravation de I’atteinte myocardique [3].
L’insuffisance mitrale fonctionnelle est trés fréquente au cours des CMD, 60 %

des patients présentant une fuite mitrale de grade supérieur ou égal a 2 [14]. Elle

12
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est liée a la fois a la dilatation de I’anneau, aggravée par la dilatation auriculaire
gauche [14], et aux anomalies de I’appareil sous valvulaire, notamment la
tension des valves mitrales par les cordages du fait de I’éloignement des piliers
secondaire a la dilatation cavitaire. Elle a un role physiopathologique non
négligeable. En effet, elle s’aggrave lors de I’exercice et son importance est
alors reliée a la sévérité de I'intolérance a I’effort [15]. Une diminution du flux
de réserve coronaire, secondaire a une diminution de la densité capillaire
myocardique [16], intervient également dans la physiopathologie des CMD, et
possede une valeur pronostique négative [17]. Quant a la dysfonction
ventriculaire droite éventuellement associée, en cas d’insuffisance cardiaque,

elle ne semble pas spécifique de la CMD [18].

F- ETIOLOGIES :

La CMD a de nombreuses étiologies :
- La maladie cardiaque ischémique « cardiomyopathie ischémique » :

La plus fréquente, la maladie coronarienne représente environ les deux tiers
de tous les cas d’insuffisance cardiaque. Aprés un infarctus du myocarde, la
cicatrice de la zone nécrotique peut s’étendre pour se transformer en une vaste
zone myocardique non fonctionnelle en quelques heures ou quelques jours ; le
remodelage global pendant plusieurs jours ou plusieurs mois aboutit a la

dilatation d’un ventricule globalement peu contractile [19].

Les autres étiologies sont illustrées dans le tableau ci-dessous.

13
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Tableau 1 : étiologies des cardiomyopathies dilatées [4,20].

Causes génétiques

Causes neuromusculaires

Substances cardiotoxiques

Nutritionnelle

Cardiomyopathie rythmique

Désordres endocriniens

Désordres hydro-électrolytiques

Causes infectieuses

Causes inflammatoires

chaine lourde de 1a myosine

troponine T

bande Z muscle LIM protein
Titine

génes du cytosquelette dystrophine
desmine
metavinculine
complexe sarcoglycan
CRYAB
epicardine

membrane nucléaire lamine A/C

emerine

protéines du sarcomére

Protéines du disque intercalaire

mildly CMD

géne familial inconnu

cytopathie mitochondriale

Dystrophies musculaires (Duchenne, Becker) Dreifuss)
dystrophie myotonique de Steinert

Dystrophie musculaire des ceintures d’Erb

dystrophie facio-scapulo-humérale de Landouzy-Déjerine

ataxie de Friedrich

alcool

chimiothérapies cardiotoxiques
Cocaine

agents antirétroviraux
Phénothiazines

monoxyde de carbone

plomb, cobalt, mercure, arsenic
thiamine, sélénium, carnitine

anthracyclines, bléomycine

zidovudine, didanosine zalcitabine

hypothyroidie

thyrotoxicose

acromégalie

maladie de cushing

phéochromocytome

hypophosphatémie

hypocalcémie

virales Coxsackie, CMV, VIH

bactériennes diphtérie
rickettsia
mycobactérie

Fungiques

parasitaires toxoplasmose
maladie de Chagas
trichinose

cardiomyopathie du peripartum

maladies du collagéne sclérodermie
LED
dermatomyosite

sarcoidose
maladie de Kawasaki
syndrome hyperéosinophilique

14
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G - DIAGNOSTIC POSITIF:

1- Présentation clinique et examens paracliniques de base :
a- Clinique : [3]

Classiquement, la CMD est mise en évidence tardivement devant un
tableau d’insuffisance cardiaque congestive, survenant le plus souvent entre 30
et 50 ans, dont les signes fonctionnels et cliniques n’ont rien de spécifique, en
dehors du fait qu’elle est en général d’apparition progressive. Actuellement, le
diagnostic est souvent plus précoce, du moins dans les formes familiales, réalisé

au cours de I’enquéte cardiologique chez les apparentés.

Les signes fonctionnels et cliniques, quand ils sont présents, sont souvent
caricaturaux. L’insuffisance cardiaque est le plus souvent globale, soit du fait de
I’importance de la rétention hydrosodée, soit de la défaillance ventriculaire
droite souvent associée. Si elle survient habituellement de fagon progressive,
elle peut également apparaitre de maniere aigué, notamment dans les formes
secondaires, comme aprés une myocardite ou dans la cardiomyopathie du péri-

partum.

A T’examen clinique, la dilatation ventriculaire gauche importante est a
I’origine de la perception aisée d’un bruit de galop protodiastolique associé
fréquemment a un souffle systolique peu intense d’insuffisance mitrale

fonctionnelle.
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b- La radiographie thoracique : [3]

Elle garde tout son intérét, la présence d’une volumineuse cardiomégalie,
liée a la dilatation cavitaire, étant un élément d’orientation vers le diagnostic

d’une CMD.
c- L’¢lectrocardiogramme : [21]

S’il est exceptionnellement normal, ne présente pas d’anomalie spécifique,
il associe de fagcon variée des anomalies de I'onde P (durée prolongée,
amplitude réduite ou exagérée), des signes de surcharge ventriculaire, un axe
souvent gauche et des troubles de la repolarisation non spécifiques, des troubles
du rythme auriculaire (ESA, fibrillation auriculaire...) ou ventriculaire, des
troubles de conduction variés (bloc gauche fréquent) et parfois des ondes q de
pseudo-nécrose. Un microvoltage est possible en cas d’anasarque avec

épanchement péricardique.
2 - Echocardiographie :

L’échocardiographie est ’examen clé, permettant de mettre en évidence les
deux principales anomalies des CMD, la dilatation ventriculaire gauche
(diameétre télédiastolique ventriculaire gauche >31-32 mm /m?) et 1’altération de
la fonction systolique (fraction d’¢jection ventriculaire gauche < 45 %),
secondaire a une altération diffuse et homogene de la cinétique pariétale. Elle
recherche une atteinte ventriculaire droite, éventuellement associée. Elle
approche, grace aux techniques Doppler, 1’état des pressions de remplissage
ventriculaire gauche, quantifie ’importance des fuites auriculoventriculaires et

estime le niveau des pressions artérielles pulmonaires [3].
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Les nouvelles techniques, notamment I’échocardiographie
tridimensionnelle et 1’étude de la déformation (strain) [22], permettent une
définition plus précise tant des anomalies morphologiques que fonctionnelles et
ainsi, une détection précoce des dysfonctions ventriculaires gauches. Une
échocardiographie d’effort peut compléter ces données, renseignant sur la
réserve inotrope et I’éventuelle aggravation de [D’insuffisance mitrale a

I’exercice, deux facteurs reliés au pronostic.

Le ventricule gauche présente une baisse de la contractilité globale, mais
aussi des troubles de la cinétique segmentaire pouvant orienter vers une CMD
d’origine ischémique. L’atteinte de la fonction diastolique est fréquente dans les

CMD.

Elle reste cependant insuffisante pour distinguer les CMD primitives des
CMD ischémiques, et moins performante que I’IRM dans aussi bien dans le

diagnostic étiologique que dans 1’étude du VD [23].

Plusieurs éléments échocardiographiques de mauvais pronostic sont décrits
dans la littérature notamment, un diameétre télédiastolique ventriculaire gauche
supérieur a 70 mm, une fraction d’¢jection ventriculaire gauche inférieure a
20%, une insuffisance mitrale fonctionnelle séveére [24], une dilatation de
I’oreillette gauche supérieure a 45 mm, une dilatation ventriculaire droite, un
profil transmitral restrictif et un ratio E/Ea supérieur a 15 sont de mauvais

pronostic,
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La présence d’un thrombus intra VG, un asynchronisme intraventriculaire,
une baisse du débit cardiaque avec un index cardiaque < 2.51/min, une PCP >
18 mm Hg, une HTAP et un épanchement péricardique sont aussi des éléments

de mauvais pronostic.

A Texploration cardiopulmonaire a 1’effort, le pic VO2 inférieur a 10

ml/Kg/min sous bétabloquants est le plus puissant index pronostique [3].

Ainsi, I’échocardiographie permet dans un premier temps d’établir un
diagnostic positif de la CMD, en mettant en évidence une dilatation du
ventricule gauche associée a une dysfonction ventriculaire, et permet dans un

second temps de stratifier le pronostic et assurer le suivi sous traitement.

Cependant, son rdle dans le diagnostic étiologique reste actuellement limité
malgré le développement de nouvelles techniques telles que le speckle tracking
et I’échocardiographie tridimensionnelle, ces dernic¢res techniques ne sont pas
encore de pratique courante et se limitent sur des centres de recherche ou des

centres de référence.

Le tableau ci-dessous résume les principaux ¢léments échographiques qui

permettent de préciser le diagnostic des CMD [25].
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Tableau 2 : principaux éléments échocardiographiques permettant une orientation

Diagnostic

CMD idiopathique

Cardiomyopathie ischémique
Hypertension artérielle.
Valvulopathie
Amylose

Sarcoidose
Hémochromatose.
Myocardite
Hyper éosinophilie.
Maladies du tissu conjonctif
Toxines (cocaine, alcool,
chimiothérapie.)
Dysthyroidie
Phéochromocytome

Acromégalie.

Cardiopathie carcinoide

Pathologie neuromusculaire

Irradiation
Rhumatisme cardiaque.

Non compaction du VG.

Cardiomyopathie du peripartum.

Syndrome de Takotsubo

Cardiopathies congénitales

diagnostique.

Parametres échographiques caractéristiques

Phénotype classique avec divers degrés de dilation et de
dysfonction VG.
Troubles de la cinétique segmentaire, anévrysme du VG.
Hypertrophie ventriculaire gauche.

Atteinte valvulaire : RA, RM, IA, IM.
Epaississement myocardique, épanchement péricardique.
Aspect granité du SIV
Nodules, anévrysmes focaux.

Modification de la texture et épaississement du myocarde
Aspécifique, épanchement péricardique.

Fibrose surtout de la paroi postérieure, thrombus apical
Anomalies valvulaires, dilatation de I’aorte ascendante.

Aspécifique

Aspécifique
Hypertrophie du VG.
Hypertrophie du VG

Anomalies valvulaires caractéristiques
Hypertrophie du VG, troubles de la cinétique de la paroi
postérieure dans 1’ataxie de Friedrich
Troubles de la cinétique segmentaire.
Anomalies valvulaires caractéristiques
Aspect de trabéculations de 1’endocarde
Aspécifique
Aspect de ballonisation apicale.

Variable dépendant de la cardiopathie.
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3 - Imagerie cardiaque par résonance magnétique :

L’IRM cardiaque s’est intégré dans le bilan des cardiomyopathies dilatées.
Elle permet d’obtenir des informations fonctionnelles par la quantification des
volumes et 1’évaluation des fonctions systoliques ventriculaire gauche et
ventriculaire droite, contribuant ainsi a poser le diagnostic de la cardiopathie ;
elle peut permettre d’avancer dans le diagnostic étiologique. L’IRM cardiaque
aide a la décision thérapeutique qu’il s’agit de I’évaluation de la fraction
d’¢jection ventriculaire du VG pour discuter de la primo implantation d’un
défibrillateur, de I’évaluation de la viabilit¢ myocardique avant revascularisation
coronaire, ou encore de la découverte d’un thrombus intracardiaque conduisant a
un traitement anticoagulant. Enfin, 'IRM cardiaque peut aider a la stratification
pronostique, ¢lément important de la prise en charge de I’insuffisance cardiaque

compte tenu de 1’acces limité a la transplantation cardiaque.
4-Coronarographie :

Il s’agit d’un examen invasif qui permet d’explorer le réseau coronaire,
c’est un examen qui ne permet pas le diagnostic de CMD, mais qui apporte une
aide au diagnostic étiologique, notamment différencié entre la cardiopathie
d’origine ischémique avec des coronaires athérosclérotiques et sicges de sténose

et la CMD non ischémique avec des coronaires angiographiquement saines.

La coronarographie permet aussi de diagnostiquer quelques pathologies
plus rares, mais qui peuvent étre a I’origine d’'une CMD tel que les anomalies
de naissance des artéres coronaires, la coronarographie peut étre remplacée par

>

le coroscanner.
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5- Bilan biologique :

La détermination des taux plasmatiques de peptides natriurétiques est peu
utile. En effet, en phase aigué de décompensation, devant une dyspnée aigué,
leur €lévation au-dela des valeurs seuils classiques ne vient que confirmer un
diagnostic le plus souvent évident. Surtout ils se sont révélés impropres, du fait
d’un manque de sensibilité et de spécificité, au dépistage des CMD familiales ou
secondaires chez des patients a risque asymptomatiques et au diagnostic des

formes paucisymptomatiques [3].

Le bilan biologique comporte systématiquement un bilan inflammatoire,
vitesse de sédimentation (VS), C-reactive protein (CRP), une numération-
formule sanguine avec comptage des €osinophiles, un dosage des CPK, élevées
dans certaines formes génétiques, de la vitamine B1, de la thyroid-stimulating
hormone (TSH), de la calcémie, du fer sérique et de la ferritine. En fonction des
données de I’interrogatoire et de la clinique, il est complété par un bilan auto-
immun, notamment si I’on suspecte un lupus érythémateux disséminé, et des
sérologies infectieuses, qui ne doivent pas étre systématiques et exhaustives
mais orientées, a la recherche notamment d’une infection chronique active
nécessitant un traitement spécifique, sauf au cas ou la CMD apparait de maniere
subaigué€ dans les suites d’une myocardite, le bilan sérologique devant alors étre
complet, les titres d’anticorps nettement ¢élevés ou la présence

d’immunoglobulines M (IgM) signant une infection récente [3].

Un bilan endocrinien et/ou nutritionnel, pouvant comporter le dosage de la

préalbumine, du sélénium, de la carnitine peut également étre nécessaire.
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Quant au bilan génétique, il n’est demandé qu’en présence d’une atteinte
familiale connue ou retrouvée a I’interrogatoire. La recherche peut porter sur les
genes connus ou sur de nouveaux genes en fonction du nombre de sujets atteints
dans une méme famille ; les mutations étant trés variables d’une famille a 1’autre
[26]. Ce bilan génétique est en pratique encore rarement réalisé [27] cependant,
dans les formes familiales ou sporadiques présentant un phénotype particulier,
comme un trouble conductif, 1l est intéressant de rechercher une mutation de
certains genes, comme celui de la lamine, dont la mise en évidence peut

modifier la stratégie thérapeutique.
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Le domaine de I’IRM cardio-vasculaire a évolué rapidement au cours de la
derni¢ére décennie, autorisant de nouvelles applications dans un large spectre de
domaines cliniques et de recherche. Les progrés technologiques en matiére de
champs magnétiques, et les développements clés tels que I’acquisition spiralée
de I’espace K, les techniques avancées d’encodage de mouvement, I’imagerie de
perfusion ultra-rapide et de I’imagerie de rehaussement tardif ont contribué a
une révolution dans la fagon de diagnostiquer et traiter les cardiopathies
ischémiques et non ischémiques. En fait, 'IRM cardiaque est une technique
largement acceptée comme le « gold standard » pour la détection et la

caractérisation de nombreuses formes de maladies cardiaques.
A- Rappel sur la résonance magnétique nucléaire :

La résonance magnétique nucléaire exploite le fait que les noyaux de
certains atomes possedent un moment magnétique de spin. On peut s'imaginer
ces spins comme des toupies tournant sur elles-mémes autour de leur axe. En
IRM, on place les atomes que l'on veut étudier dans un champ magnétique
constant et on leur applique une onde électromagnétique oscillante a une
fréquence bien particuliére dite fréquence de résonance ou fréquence de Larmor.
Lorsqu'on interrompt le champ oscillant, les moments magnétiques qui se sont
¢cartés de leur axe initial vont revenir vers la direction z sans cesser de tourner.
On peut alors mesurer ce mouvement de rotation des spins sous la forme d'un
signal oscillant qui a la méme fréquence que 1'onde excitatrice. C'est ce signal
dit, de précession, qu’on mesure en RMN et en IRM au moyen d'une antenne

réceptrice [28].
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1- Avantages de ’IRM :

L’IRM est une technique non irradiante et qui ne nécessite pas I’injection
d’agent de contraste iodé. Le procédé d’excitation des spins par les impulsions
radio fréquence n’a pas de toxicit¢é sur l’organisme. L’IRM apporte de
nombreuses informations complémentaires en un seul examen intégré de 20 a 30

minutes [29].
2- Inconvénients et limites de I’IRM :

La claustrophobie peut constituer un obstacle a la réalisation de 1’examen.
On peut néanmoins y remédier grace a I’administration d’anxiolytiques avant
I’examen et mieux encore grace aux nouveaux aimants plus larges et plus courts
désormais disponibles. De méme, les patients les plus corpulents pourront

¢galement bénéficier de cet examen.

L’agent de contraste au gadolinium ne peut étre injecté en cas
d’insuffisance rénale sévere (clairance inférieure a 30 ml par minute), en raison
du risque, exceptionnel mais existant, de fibrose cutanée et parfois viscérale
(fibrose systémique néphrogénique). Enfin, une autre limite est liée a la faible

disponibilité des machines d’IRM [29].

On rajoute a cela les patients porteurs de stimulateurs cardiaques non IRM
compatibles, et les patients suivis pour troubles cardiaques pouvant géner la

réalisation technique de I’examen.
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3- Contre-indications :
Les contre-indications classiques a passer une IRM sont représentées par :

- Les clips chirurgicaux ferromagnétiques intracérébraux : placés dans un
champ magnétique puissant, ces clips subissent un phénoméne de rotation
pouvant €tre a I’origine de Iésions vasculaires et d’hémorragie voire de déces. Ils

représentent une contre-indication formelle [36].

-Les corps ¢étrangers métalliques intraoculaires (soudeurs, éclats
métalliques...). Le risque n’est pas tant vital que fonctionnel, avec comme
conséquence une cécité. En effet, le déplacement du corps étranger peut

entrainer une hémorragie du vitré ou une déchirure rétinienne [36].

- Les dispositifs ¢lectroniques implantés (pompes a perfusion, matériels de

surveillance implantés, neurostimulateurs, implants cochléaires) [36].

-Les pacemakers et défibrillateurs restent une contre-indication a la
pratique de I'’IRM cardiovasculaire. La pratique d’IRM cardiovasculaire a été
rapportée dans des cas restreints de patients non-pacemaker dépendants et dans
des conditions exigeantes de sécurité [30]. Ces patients doivent étre étroitement
pris en charge par un spécialiste rythmologue, avant, pendant, et apres 1’examen.
Le stimulateur est interrogé avant et apres I’IRM. Le fonctionnement du boitier
doit étre mis en mode veille pendant la réalisation de I’examen. Ces procédures
ne peuvent étre réalisées qu’en milieu spécialisé et si le rapport bénéfice/risque
de I’examen est tres élevé. Ce type de pratique n’est, a ce jour, pas recommandé
en routine et devrait étre réservé a des cas exceptionnels. Des stimulateurs IRM
compatibles ont été introduits récemment sur le marché avec une qualité

d’examen satisfaisante [30].
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-Les valves mécaniques cardiaques ne constituent pas des contre-

indications en dehors des premicres valves de Starr-Edwards.

- Les patients porteurs de stents coronaires peuvent bénéficier d’une IRM
cardio-vasculaire, sans délai particulier a respecter par rapport a la pose du stent

[31].

- La plupart des implants métalliques comme les protheéses de hanche, le
matériel orthopédique, et les fils sternaux ne présentent aucun danger, car les

matériaux utilisés ne sont pas ferromagnétiques [36].

- I'état du patient : impossibilité de rester allongé (insuffisance cardiaque ou
respiratoire avec orthopnée), impossibilité de rester immobile (enfants, troubles
psychiatriques). Les examens d'imagerie peuvent le cas échéant étre réalisés
sous prémédication, voire sous anesthésie générale. Il convient alors d'utiliser le
seul matériel d'anesthésie homologué pour entrer dans la salle d'IRM. L'allergie
au gadolinium ou a son chélateur/ligand ou encore a l'excipient qui est rarissime.
Il n'a jamais été démontré d'effet délétére des champs magnétiques sur le faetus.
Mais, par précaution, seules les indications mettant en jeu le pronostic vital ou

fonctionnel de la maman sont validées.

En cas d'injection de gadolinium, il y a un passage lent de la barriére
placentaire (constaté uniquement sur spécimen murin). Il existe une excrétion
faible dans le lait maternel (constaté uniquement sur spécimen murin). Il est
recommand¢ de traire et d’éliminer le lait pendant 24 a 48 heures suivant

I'injection.

27



Apport de ’IRM dans la cardiomyopathie dilatée A propos de 109 cas

Avec ces précautions, l'imagerie par résonance magnétique est totalement
non invasive (sauf en cas d'injection de produit de contraste réalisé si

indication) et sans irradiation.

B- Comment réaliser un examen IRM :

1- Préalable technique :

La salle d’examen doit étre équipée de matériel de sécurité¢ (chariot
d’urgence, défibrillateur amagnétique) et de fluides médicaux. Un injecteur
automatique de qualité¢ est indispensable. On vérifie 1’absence de contre-
indication. Le patient est perfusé si une injection est prévue, entrainé a la
pratique de I’apnée. Il est utile de faire reproduire systématiquement le méme
mouvement de blocage du diaphragme. Celui-ci ne doit pas occasionner d’effort
important. L’oxygeéne nasal est exceptionnellement utile. La réalisation d’un
examen satisfaisant passe par une installation confortable du patient (décubitus
dorsal avec les genoux soutenus en demi-flexion par une cale en mousse). Le
signal ECG doit étre de parfaite qualité. On utilise soit le module ECG
commercialisé avec I’IRM, soit un module externe blindé. Les électrodes sont
installées selon les consignes du constructeur et on choisit la dérivation qui

produit une onde R positive la plus ample possible [32].

On se gardera de poser tout diagnostic sur une courbe
¢lectrocardiographique obtenue en salle d’IRM. Aprés avoir soigneusement
expliqué au patient, les contraintes de I’examen, lui avoir protégé les oreilles

par un casque anti bruit, avoir placé des électrodes thoraciques et vérifi¢ la
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qualité¢ de la courbe ECG, I’examen peut débuter par une banale séquence de

repérage du massif cardiaque sans synchronisation [32].
2- Plans spécifiques du cceur :

Les plans de coupes conventionnels (axial, coronal, sagittal) ne sont pas
adaptés a DI’exploration du cceur. Cependant, le plan axial reste utile pour
I’analyse du ventricule droit, du péricarde et des rapports anatomiques dans le

cadre des cardiopathies congénitales [33, 34].

Les plans spécifiques du cceur sont au nombre de trois (orthogonaux deux a
deux) et doivent étre acquis avec un soin tout particulier. Le repérage de
n’importe lequel de ces plans spécifiques peut se faire en combinant les deux

autres.
a- Plan long axe VG (LAVG ou 2 cavités) :

I1 est sagittal oblique et obtenu a partir du plan axial en suivant 1’orientation
du septum inter -ventriculaire. Il permet la visualisation d’arriére en avant de
I’0OG, de la valve mitrale et le VG. Sur cette coupe, on projette une bissectrice
joignant le milieu de la paroi postérieure de ’OG a I’apex. Ce plan définit la

coupe axiale 4 cavités [32].
b- Plan axial 4 cavités (ou horizontal long axe HLA) :

Il passe par les 4 cavités principales du cceur. La coupe axiale 5 cavités est
un petit peu plus haut située selon le méme axe et inclut la racine de ’aorte

thoracique ascendante [32].
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c- Plan Petit Axe :

Ce plan de coupe est essentiel, car il sert de socle a la quantification de la
fonction ventriculaire gauche. Les résultats obtenus en IRM sur ce plan peuvent
étre directement confrontés a ceux obtenus en échographie et en
tomoscintigraphie [32]. De multiples coupes seront répétées depuis le plan
valvulaire mitral a I’apex du ventricule. Ces séquences serviront a la mesure de
I’épaisseur télésystolique et télédiastolique des parois ventriculaires, des
diameétres et des volumes télésystolique et télédiastolique du ventricule, de la

masse du ventricule ainsi qu’a I’appréciation de la fraction d’¢jection [32].
d- L’analyse du ventricule droit

Elle est délicate du fait de la géométrie complexe de cette cavité. L’IRM a
un potentiel intéressant dans 1’analyse morphologique et fonctionnelle de cette

cavité trés antérieure a paroi fine mal explorée par I’échographie [32].
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1- coupe long axe 2-coupe long axe 3- coupe petit axe
du VG du VD

Figure 2 : les différents plans de coupe a I’'IRM cardiaque.

3- Segmentation cardiaque

Il existe un consensus international (figure 3) pour une segmentation
cardiaque en 17 segments. La vue en « ceil de beeuf » est une perspective du
coeur vu depuis son apex. Quatre coupes se succedent d’avant en arricre : ’apex
(un segment, le n°® 17), la coupe apicale (4 segments, du n° 13 au n° 16), la
coupe médio ventriculaire (6 segments, du n° 7 au n° 12) et la coupe basale (6

segments, dun® 1 au n°® 6) [35].

31




Apport de ’IRM dans la cardiomyopathie dilatée A propos de 109 cas

1 antéro basal

2 antérosepto basal
3 inférosepto basal
4 inféro basal

5 inférolatéro basal

6 antérolatéro basal
7 antéro median

8 antérosepto median
9 inférosepto median

10 inféro médian

11 inférolatéro median
12 antérolatéro median
13 antéro apical

14 septo apical

15 inféro apical

16 latéro apical 17 apex

Figure 3 : segmentation cardiaque [35].

4- Les séquences :

La réussite des séquences repose sur un enregistrement ECG de qualité
optimale. Deux modes de synchronisation sont possibles. Le mode rétrospectif
réalise une acquisition simultanée du signal et de ’'ECG et procede a un tri
secondaire des données. Il est utilisé en particulier avec les séquences ciné-IRM

segmentées en écho de gradient équilibré. Ce mode ne présente pas de risque de
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repliement temporel « aliasing » et apparait trés adapté aux mesures des

parametres fonctionnels ventriculaires [36].

En mode prospectif, I’acquisition des images est déclenchée par ’onde R.
Le risque de repliement temporel et d’artéfact (intégration d’une image
systolique en milieu de la diastole par exemple) est €levé, et doit étre prévenu
par ’opérateur qui programmera une fenétre d’acquisition plus courte que
I’espace R-R. Il est préférable de perdre quelques phases (diminuer la résolution
temporelle) pour garder une imagerie interprétable. Le choix du mode de

synchronisation est 1i¢ au type de séquence [36].

Les grandes catégories de séquences de base (Echo de spin et Echo de
gradient ou ciné IRM) et leurs multiples variantes sont habituellement utilisées
de facon conjointe et apparaissent généralement complémentaires dans le type

d’information obtenue.
a- Séquence spin-écho :

L'exploration morphologique repose sur les séquences de type spin-écho
synchronisées a I'ECG, qui ont été les premicres utilisées pour l'exploration
morphologique du cceur, et qui restent encore communément utilisées en mode
multi coupes et en respiration libre pour les explorations morphologiques. Il faut
impérativement réaliser ces séquences au décours des séquences ciné-IRM qui
seront utilisées pour repérer la phase d’immobilité relative du coeur et

I’optimisation du TR (temps séparant deux impulsions de radiofréquence) [36].

33



Apport de ’IRM dans la cardiomyopathie dilatée A propos de 109 cas

b- Séquence Ciné-IRM :

L'é¢tude fonctionnelle cardiaque (analyse de la masse ventriculaire, fraction
d’¢éjection, volume d’éjection, épaisseur du myocarde et volumes ventriculaires
télédiastolique et télésystolique) et celle de la cinétique segmentaire et globale
repose sur des séquences de type écho de gradient a 1’état d’équilibre. Ces
séquences segmentées « sang blanc » fournissent une excellente délinéation de
I’endocarde par rapport au sang circulant sont treés efficaces pour 1’évaluation
fonctionnelle. La résolution temporelle (nombre de phases par cycle) est
d’autant plus élevée que le patient est bradycarde. L’utilisation de I’imagerie
parallele est possible, et permet de diminuer le nombre d’apnées nécessaires a la
couverture compléte du cceur. Les résultats obtenus en IRM peuvent étre

directement confrontés a ceux obtenus en échographie [36].

Ces séquences permettent une approche de la fonction cardiaque. Une
¢tude précise de la fonction contractile impose donc une approche
bidimensionnelle voire tridimensionnelle du cceur couplée a une méthode de
marquage tissulaire ou « tagging » myocardique qui est la seule technique
permettant de suivre les mémes régions matérielles du cceur au cours de la
contraction et donc de quantifier la contractilité dans les mémes régions en dépit

de leur déplacement [37].
c- Séquences de perfusion :

I’IRM de perfusion peut étre réalisée par deux approches complémentaires,
réalisées habituellement successivement apres I’injection d’un traceur ou agent
de contraste (chélates de gadolinium) : la premicre vise a déterminer la perfusion

tissulaire myocardique et repose sur 1’étude de la perfusion au cours du premier
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passage du traceur apres une injection en bolus ; la seconde, complémentaire de
la premicre, est réalisée plus tardivement apres I’injection du traceur et repose
sur des séquences spécifiques visant a mettre en évidence les territoires
présentant une anomalie de la cinétique d’élimination de I’agent de contraste ;
c’est ce que I’on dénomme habituellement sous la terminologie « imagerie du

rehaussement tardif ».

Analyse de la perfusion de premier passage du myocarde en écho de
gradient équilibré avec saturation-récupération. Ces séquences utilisent une
imagerie quasiment en temps réel et nécessitent une injection veineuse a fort

débit d’une faible dose de sels de gadolinium (de I’ordre de 0,05 mmol/kg) [36].

Les chélates de gadolinium (Ex : Gd-DTPA) sont des agents de contraste
paramagnétique ou « agents T1 », qui accélerent de fagon prépondérante la
relaxation T1 aux doses habituelles, et se traduiront sur les s€quences pondérées
en T1 par une augmentation du signal dans les régions perfusées. Ils sont dotés
d’une capacité de diffusion rapide apres injection intraveineuse en bolus. Cette
rapide redistribution aboutit a une fraction d’extraction du traceur de I’ordre de
50 % [38] au cours du premier passage et ¢’est ce phénomene qui est étudié par
I’utilisation des séquences d’imagerie rapide : c’est I’étude du premier passage
ou « Wash-in». Plus le niveau de perfusion régional vers un territoire
myocardique sera ¢levé, plus la concentration locale en gadolinium sera
importante et donc plus le signal régional, observé au niveau des images, sera
¢levé. L’existence d’une sténose ou d’une occlusion coronaire se traduit par un

défaut de perfusion [39].
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En routine clinique, I’analyse du rehaussement au cours du premier passage
repose habituellement sur une évaluation qualitative du signal de I’image,
visualisée en dynamique pour un niveau de coupe donné. Lorsque I’étude de la
perfusion est combinée a un stress pharmacologique pour 1’étude de la réserve
perfusionnelle, cette analyse pourra rester purement qualitative soit semi-
quantitative, en analysant notamment la pente de la courbe entre la base et le
maximum de la courbe de rehaussement. On peut définir alors un index de
réserve perfusionnelle régionale qui correspond au rapport entre la pente sous
stress pharmacologique et la pente dans les conditions basales ; cette approche
relativement simple a ét¢ validée comme index permettant de détecter les

anomalies de réserve perfusionnelle chez les patients coronariens [39].
5- Imagerie du rehaussement tardif :

Depuis la description de la technique dite de rehaussement tardif (Delayed
myocardial enhancement), il y a une dizaine d’années, la place de I'IRM
myocardique dans le bilan des maladies cardio-vasculaires n’a cessé de croitre.
La séquence de RT a connu un tournant avec I’article de Kim et Judd [40] sur la
valeur prédictive du RT dans la pathologie ischémique. Elle est désormais
utilisée dans le bilan de nombreuses pathologies non-ischémiques. Le principe
de cette séquence repose sur la mise en évidence de territoires myocardiques au
sein desquels les chélates de gadolinium ont une cinétique ralentie : la
réalisation d’une séquence pondérée T1 a distance de I’injection de produit de
contraste permet alors de mettre en évidence ces zones pathologiques sous la

forme d’hyper-signaux tardifs.
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Chez les sujets sains, I’injection de Gd est suivie par un rehaussement
précoce du myocarde correspondant au passage du produit de contraste dans le
tissu conjonctif de soutien (phénomene étudié par la séquence de perfusion). Les

Gd sont ensuite rapidement éliminés (« Wash out ») [40].

A la phase aigué d’un infarctus, on observe une perte d'intégrité de la
membrane des cardiomyocytes qui devient anormalement perméable. Ceci a
comme conséquence de permettre le passage du Gd dans le milieu
intracellulaire. Le produit de contraste s’accumule au sein du territoire ischémié

par un double phénomeéne :
- augmentation du volume de distribution.
- ralentissement de la cinétique d’élimination (Wash out).

A distance d’un infarctus, une cicatrice fibreuse se constitue représentant 13
encore un espace de diffusion dans lequel le Gd s’accumule et n’est pas éliminé
normalement. Cela regroupe une grande diversité d’affections qui ont comme
point commun une inflation du secteur extracellulaire (fibrose et cedeme

inflammatoire) associée a un ralentissement du Wash out [40].

L’objectif est de mettre en évidence des territoires myocardiques au sein
desquels les chélates de gadolinium ont une cinétique anormalement ralentie.
Afin d’optimiser le contraste entre le myocarde normal et les territoires de
rétention, le signal du myocarde sain est annulé. On utilise une séquence
d’inversion-récupération pour mettre en €évidence ce contraste. Le choix du
temps d’inversion (Ti) est donc fondamental pour I’obtention d’un bon

contraste. Ce Ti est déterminé pour chaque patient a 1’aide d’une séquence dite
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de « Ti scouting » (ou « look-locker ») réalisée juste avant la séquence de

rehaussement tardif [36].

Cette séquence consiste en la réalisation d’une série d’images pondérées T1
a Ti variable progressivement croissant apreés un pulse de radiofréquence de

180°.

La séquence de RT est réalisée 10 a 20 minutes apres injection de 0,2 a 0,3
ml/kg de chélate de gadolinium par voie IV. Une imagerie trop précoce peut
entralner une surestimation des territoires pathologiques (lorsque le Gd n’a pas
encore ¢€té lavé du myocarde sain), alors qu’une imagerie trop tardive (apres 30
min) peut entrainer des faux négatifs (lorsque le Gd a été lavé des territoires
pathologiques).

Plusieurs séquences peuvent étre utilisées pour mettre en évidence les

zones de rétention du Gd:

Les séquences d'écho de gradient inversion-récupération Turbo FLASH 3D
avec segmentation de I’espace K. Séquences de référence, trés dépendantes du

choix du Ti mais permettant un balayage du cceur en une seule apnée.

Les séquences que nous utilisons sont celles d’écho de gradient contraste
de phase inversion-récupération type PSIR 2D. Séquences moins dépendantes
du Ti, mais mono coupes, nécessitant donc plusieurs acquisitions pour balayer

I'ensemble du myocarde.

Nous utilisons généralement les deux séquences décrites ci-dessus.
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Le choix de I'une ou I"autre de ces séquences peut varier en fonction des
centres et des constructeurs ; par ailleurs, plusieurs séquences peuvent étre

utilisées au cours d’un méme examen.

De nouvelles séquences sont actuellement en plein développement
notamment T1 et le T2 mapping, il s’agit de séquence de mapping tissulaire et

font encore partie du domaine de la recherche scientifique [41].
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A- Matériel et méthode :
1- Population :

Nous avons effectué une étude rétrospective monocentrique sur les patients
porteurs d’une CMD diagnostiquée ou suspectée a I’échocardiographie ayant
bénéfici¢ d’une IRM cardiaque du 01 avril 2009 au 31 avril 2014 pour bilan
étiologique.

On a inclus tous les patients dont le diagnostic de CMD a été retenu
(dilatation ventriculaire avec une FEVG < 45 %), de toutes origines réparties en

ischémiques et non ischémiques.
Nous avons donc retenu 109 patients.
2- Analyse statistique
Les données sont saisies et analysées grace au logiciel SPSS version 20.0.

Les résultats sont présentés sous forme de moyenne (et €cart-type) ou de

nombre et pourcentage.

Nous avons utilisé¢ le test de Kruskal-Wallis pour comparer plusieurs
¢chantillons indépendants. Le seuil de signification est fixé a p inférieur ou égal

a 0,05 (le risque a de premicre espece).
3- Criteres d’interprétation IRM

Tous les examens ont été réalisés sur un appareil d’IRM 1,5 Tesla de type
Siemens, avec synchronisation a [I’électrocardiogramme et acquisition
rétrospective. Les séquences ont été acquises en apnée. Nous avons utilisé

comme chélates de gadolinium : le gadovist ® (DTPA-Gd, structure linéaire)
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On avait étudié les séquences en sang noir, les séquences T1 avec
saturation de graisse, les séquences ciné et les séquences de tagging, les
séquences de perfusion de premier passage, enfin une étude du rehaussement

tardif 10 a 20 minutes aprés injection de gadolinium.

A partir des images statiques et dynamiques ont été répertoriées les
anomalies morphologiques : diamétres et volumes des cavités cardiaques avec
mesure de la fraction d’¢jection, étude des séquences en sang noir, du tagging,
séquences de diffusion de premier passage et étude du rehaussement tardif 10
minutes apres injection de gadolinium sur toutes les parois myocardiques ; la

recherche ou non de thrombus ; 1’étude de la cinétique globale et segmentaire.
4- Les limites de I’étude

Comme toute étude descriptive, nous avons €té confrontés a plusieurs
problémes, notamment [I’insuffisance des renseignements cliniques et

paracliniques.
B — Résultats :

1- Caractéristique de notre population :

Les patients inclus sont 4gés de 17 a 81 ans. Leur 4ge moyen était de 54,3 +
13,45 ans. On retrouve, de facon significative une nette prédominance

masculine ; 88 hommes pour 21 femmes soit un sex-ratio de 4,2.
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“HOMME w»FEMME

Figure 4 : la répartition des patients selon le sexe.

Les principaux facteurs de risques cardiovasculaires retrouvés sont ’'HTA
dans 45,9 % (n= 50), le tabac dans 35,8 % (n= 39) et le diabete dans 25 % (n=
27).
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Figure 5 : facteur de risque cardiovasculaire.

2- Indications de PIRM

Les indications principales de la réalisation de I’'IRM sont résumées dans le

tableau 3. Tous nos patients avaient bénéfici¢ d’une échocardiographie.
La CMD n’était pas diagnostiquée chez 31,2 % des patients (n=34).

57 patients avaient des ATCDS de cardiopathie ischémiques (IDM) dont 10
patients avaient bénéficié d’une coronarographie. Ils étaient adressés pour
recherche de wviabilité, 37 patients avaient un diagnostic de CMD a
I’échocardiographie d’origine indéterminée. 10 patients étaient adressés pour
suspicion de non compaction du ventricule gauche (NCVG) avec présence de
nombreuses trabeculations du VG a 1’échocardiographie. 2 patients adressés
pour bilan de trouble de conduction a type de BAV II mobitz 1 ; 2 patients

adressés pour bilan de tachycardie ventriculaire non soutenue, sans aucune cause
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retrouvée. Un patient était adressé pour suspicion de dysplasie arythmogéne du

ventricule droit (DAVD).

Tableau 3 : principales indications de ’IRM.

Indications Effectifs Moyenne (%)

Viabilité 57 52,3

CMD 37 33,9
SNCVG 10 9,2
TR (TVNS) 2 1,8
TC 2 1,8
SDAVD 1 0,9

Total 109 100,0

CMD : cardiomyopathie dilatée ;

SDAVD : suspicion de dysplasie arythmogene du ventricule droit ;
SNCVG : suspicion de non compaction du ventricule gauche ;

TC : trouble de conduction ;

TR : trouble de rythme ;

TVNS : tachycardie ventriculaire non soutenue.
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Figure 6 : les indications de ’'IRM.

3- Les Données morphologiques :

On retrouve un diamétre télédiastolique du ventricule gauche (DTDVG) de

67,2 £ 7 mm ; diametre télé systolique du ventricule gauche (DTSVG) de 53 £ 9

mm ; volume tél¢ diastolique du ventricule gauche (VITDVG) de 217 + 70 ml ;

volume télésystolique du ventricule gauche (VTSVG) de 152 £+ 62 ml ; fraction
d’éjection du ventricule gauche (FEVG) de 30,9 = 9.8 % ; volume

télédiastolique du ventricule droit (VITDVD) de 108,67 = 53 ml ; volume

télésystolique du ventricule droit (VITSVD) de 55,41 + 40 ml, Fraction

d’¢éjection du ventricule droit (FEVD) de 51,55 £ 10,73 % ; épaisseur du

myocarde 6,95 + 0,85 mm, diameétre de 1’oreillette gauche (DOG) de 44,5 + 7,87

mm ; masse myocardique de 155,93 + 57,03g.

46



Apport de ’IRM dans la cardiomyopathie dilatée A propos de 109 cas

myocarde 6,95 + 0,85 mm, diametre de 1’oreillette gauche (DOG) de 44,5 + 7,87
mm ; masse myocardique de 155,93 + 57,03¢.

Tableau 4 : moyenne des différents paramétres recueillis.

Parametres Moyenne recueillis
DTDVG (mm) 672+7
DTSVG (mm) 53+9
VTDVG (ml) 217 £70
VTSVG (ml) 152 + 62
FEVG (%) 30,9+9,8
VTDVD (ml) 108,67 + 53
VTSVD (ml) 55,41 £40
FEVD (%) 51,55+ 10,73
Epaisseur moyenne du myocarde (mm) 6,95 £ 0,85
Diameétre de I’oreillette gauche (mm) 44,5 £ 7,87
Masse myocardique (g) 155,93+ 57,03

4- Les données étiologiques :

Les données étiologiques étaient regroupées en 2 groupes. L’origine
ischémique et non-ischémique. L’étiologie, la plus fréquente reste les CMD
d’origine ischémique a 61 % (n=66). On retrouve 27 % de NCVG (n=29) ;
6% de myocardites (n=6) ; 7 % d’idiopathiques (n=8).
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Figure 7 : données étiologiques.

Les données étiologiques en fonction des principales indications sont
résumées dans le tableau 5. Parmi les patients (n = 37) adressés pour bilan
étiologique de la CMD, 24,3 % avaient une origine ischémique (n=9) ; 16,2 %
de myocardites (n= 6), 40,5 % de NCVG (n= 15) ; 18,9 % d’idiopathiques
(n=7).

La NCVG a été retrouvée chez les 2 patients adressés pour bilan de TVNS,
chez un patient adressé pour bilan de trouble de conduction et chez le patient
suspecté de DAVD. Parmi les NCVG, le rapport moyen de la ZNC/ZC et de 2,8

avec une atteinte prédominant sur la paroi antérolatérale.
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Tableau 5 : étiologies en fonction des principales indications.

CMD 7 9 6 15 37

SNCVG 0 0 0 10 10

SDAVD 0 0 0 1 1

TC 1 0 0 1 2

TR 0 O 0 2 2
Viabilité 0 0 0

IDP : idiopathiques ;
ISCH : ischémiques ;
MYO : myocardites ;
NCVG : non compaction du ventricule gauche.

L’IRM a retrouvé donc un diagnostic étiologique chez 38,53 % des patients (n = 42).

Figure 8 : étiologies en fonction des principales indications.
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L’analyse statistique des variables indépendants (facteurs de risque
DTDVG, VIDVG, FEVG) en fonction des étiologies résumée dans le tableau 6,
n’était pas significative, par le test de Kruskal-Wallis.

Tableau 6 : données étiologiques en fonction des paramétres morphologiques.

Etiologies IDP ISCH MYO NCVG P
DTDVG 70,50 66,67 65,17 69,14 0,152
(mm)

VTDVG (ml) 230,50 214,54 217,40 218,32 0,682
FEVG % 29,50 28,80 32,50 35,67 0,07

5- Répartition du rehaussement tardif en fonction de I’étiologie :

La plupart des patients (90 patients soit 83 %) avaient un rehaussement
tardif. Chez les patients présentant une origine ischémique, 97 % avaient un

rehaussement tardif.
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Figure 9 : rehaussement tardif en fonction de I’étiologie.
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6- Thrombus

Nous avons retrouvé 13 % (14 cas) de thrombus dont la quasi-totalité chez
les patients présentant une origine ischémique (13), 1 cas retrouvé chez un

patient présentant une NCVG.

Figure 10 : la répartition du thrombus en fonction des étiologies.

Le tableau 7 résume la moyenne du DTDVG, VIDVG, FEVG en fonction
de la présence ou non d’un thrombus. L’analyse statistique des variables

indépendantes par le test de Kruskal-Wallis n’était pas significatif p = 0,3.

Tableau 7 : thrombus en fonction des données morphologiques.

Non 31,39 219,54 67,93
Oui 27,46 198,27 64,79
P 0,317 0,317 0,317
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IV- DISCUSSION
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L’échocardiographie reste un examen de routine accessible et peu couteux.
Néanmoins, la variabilit¢ des mesures en inter, et méme intra opérateur, et
I’insuffisance de ’ETT a distinguer les formes ischémiques des formes non-
ischémiques et son mauvais apport en termes d’étude du VD dans les formes bi

ventriculaires en font toutes les limites.

L’IRM est une technique d’imagerie polyvalente, trés précise et

reproductible avec une bonne concordance intra et inter observateur.
A- Evaluation de la fonction ventriculaire :

D’une manicre générale, I’échocardiographie est I’examen de choix pour
I’étude de la fonction ventriculaire gauche (VG), par sa mise en ceuvre aisée et

I’absence de contre-indication.

Il est des circonstances ou le recours a d’autres techniques d’imagerie est
nécessaire. En effet, en cas d’échogénicité insuffisante, comme chez les sujets
broncho-emphysémateux ou obése, la mauvaise visualisation de 1’endocarde
peut rendre imprécise la mesure de la fraction d’éjection. L’IRM cardiaque en
raison de I’acquisition en 3D, qui peut étre réalisée systématiquement sans
recourir 2 une modélisation géométrique des données, est considérée comme

plus précise et reproductible [42].

L’IRM cardiaque permet I’évaluation qualitative et quantitative de la
fonction ventriculaire gauche globale et régionale. Cette évaluation régionale
utilise le modele de 17 segments standard et les termes suivants : normal,
hyperkinétique, hypokinétique, akinétique ou dyskinétique. Ces indications ont

un intérét en cas de résultats d’échocardiographie indéterminés ou discordants
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dans I’évaluation de la fonction ventriculaire gauche en particulier aprés un
infarctus du myocarde. Le tagging ventriculaire permet quant a lui de démontrer
dans le cadre des CMD primitives, I’existence d’une réduction séveére du
raccourcissement des fibres myocardiques avec anomalies de 1’épaississement

des parois allant de la base vers I’apex [43].

Dans notre étude, sur les 109 patients, la CMD n’était pas diagnostiquée
chez 31,2 % des patients (n=34). L’IRM cardiaque a donc permis de redresser le
diagnostic chez ces patients. Cette valeur ne peut pas étre un outil de
comparaison entre I’échographie et 'IRM, mais elle souligne la précision de
I’IRM. Plusieurs études ont comparé I’'IRM et échocardiographie. Bellenger et
al, Grothues et al [44,45], ont démontré la précision et I’excellente
reproductibilit¢ de I'IRM dans I’évaluation de la fonction VG. Sa forte
sensibilité en comparaison avec I’ETT lui permet de dépister des patients aux

stades treés précoces de la maladie [46].
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Figure 12 : méthode d’évaluation de la fonction ventriculaire droite et gauche grace a
des logiciels IRM.
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B- Diagnostic étiologique (caractérisation tissulaire) :

L’IRM permet de distinguer 1’origine ischémique ou non de la CMD. Dans
notre étude, 37 patients étaient adressés pour CMD idiopathique, ’ETT n’avait
pas pu trancher. Parmi les patients (n = 37) adressés pour bilan étiologique de la
CMD, 24,3 % avaient une origine ischémique (n=9) ; 16,2 % de myocardites
(n=6), 40,5 % des NCVG (n= 15) et 18,9 % d’idiopathiques (n=7). La NCVG a
¢été retrouvée chez les 2 patients adressés pour bilan de TVNS, chez un patient
adressé pour bilan de trouble de conduction et chez le patient suspecté de
DAVD. Ainsi, L’IRM a pu établir une étiologie grace a la caractérisation

tissulaire.
1- CMD d’origine ischémique :

La recherche d'une maladie coronarienne doit étre systématique, car
pouvant bénéficier d'une revascularisation. En effet, environ 15 % des
insuffisances  cardiaques ischémiques correspondant a des Iésions

multitronculaires, sont silencieuses.

La cardiomyopathie dilatée d’origine ischémique est la plus fréquente dans
notre étude, elle représente plus de la moitié¢ des étiologies, soit 61 %. L’IRM
permet la détection de la nécrose. Kim et al [47] ont démontré la parfaite
concordance entre les 1ésions de nécroses et les régions rehaussées tardivement
apres injection de chélates de gadolinium en IRM. Le mécanisme qui rend
compte de 1’hypersignal tardif post gadolinium correspond a un accroissement
de I’espace extracellulaire ou se distribue le gadolinium. La raréfaction des
capillaires entraine une réduction du wash-out qui explique la persistance d’un

contraste tissulaire par rapport au tissu adjacent sain. L’IRM cardiaque, grace a
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la présence de rehaussement tardif sous endocardique et transmural
caractéristique d’une cicatrice ischémique peut faire la différence avec d’autres
rehaussements retrouvés dans les myocardites ou les cardiomyopathies non-
ischémiques [48,49]. La description du rehaussement tardif dans la cardiopathie
ischémique s’explique par le fait qu’aprés une occlusion coronaire la nécrose
s’étend du sous- endocarde vers 1’épicarde. L’absence d’un rehaussement tardif
n’exclut pas une ischémie. Dans notre étude, 3 % des patients n’avaient pas de
rehaussement tardif versus 10 % dans la littérature [50]. Dans ce cas, la
survenue d’une dysfonction systolique pourrait étre secondaire a une hibernation
myocardique sur sténose du tronc ou sur sténose proximale d’une artére
péricardique majeure ou encore secondaire a la survenue d’une occlusion
coronaire chronique avec développement d’une collatéralité n’entrainant pas

d’infarctus et donc pas de rehaussement tardif.

Myocarde normal Infarctus aigu Cicatrice

1A

y

4

Membrane cellulaire Rupture membranaire Collagene

Intacte

Figure 13 : mécanisme du rehaussement tardif dans I’infarctus de myocarde [S1].
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Figure 14 :
A : coupes 2 cavités en séquences de RT montrant un IDM antérieur transmural du VG.

B : coupe petit axe en séquence RT montrant une nécrose inférieure viable vu que le
rehaussement est sous endocardique de moins de 25 %.

a. Viabilité :
L’IRM permet aussi 1’évaluation de la wviabilit¢ myocardique avant

revascularisation coronaire et la recherche d’un thrombus intracavitaire.

Dans notre étude, la viabilité reste la principale indication de I’IRM dans la
CMD d’origine ischémique. L’évaluation de la viabilité avant revascularisation
est d’un intérét pronostic important. Identifier les patients susceptibles de
bénéficier d'une revascularisation dans le cadre d’une cardiomyopathie dilatée
avec myocarde viable se traduira par une mortalité plus faible pendant la période
péri-procédure ainsi qu’un avantage sur la mortalité a long terme [52]. La

métanalyse d’Allman et Al [53] a démontré qu’en cas de viabilité, la
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revascularisation était associée a une réduction de 79,6 % de la mortalité
annuelle. En I’absence de viabilité, la mortalité était intermédiaire tendant a €tre

plus élevée en cas de revascularisation (7,7 % vs 6,2 % p= NS).

Le critere le plus simple de viabilit¢é est 1’absence d’amincissement
pariétal : une épaisseur pariétale télédiastolique < 5,5 mm est un critére sensible

de non viabilité (94 %) mais manquant de spécificité (52 %) [54].

En cas de dysfonction segmentaire post infarctus, la probabilité
d’amélioration contractile post-revascularisation décroit a mesure que

I’extension de I’hypersignal post-gadolinium devient transmural [55, 56].

Ainsi, on parle de viabilité si le RT touche < 50 % du myocarde. Au-dela

de 75 %, pas de récupération apres revascularisation [57,58].

Entre 50 et 75 %, il faudra faire une IRM de stress au dobutamine [54, 59].
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Transmurale

= 50 % ; viabilite
50% < =75% : IRM dab

g > 75 % ! pas de récup

Figure 15 : [57]

A : coupe petit axe en séquence RT montrant un IDM antérieur du VG qui est corrélé
aux données anatomopathologique.

B : RT sous endocardique de moins de 25 % témoignant de la présence de viabilité.
C : RT sous endocardique de plus de 75 % témoignant de I’absence de viabilité.

D : schéma montrant la relation entre la présence de viabilité et I’étendue du RT.
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b- IRM et complications des infarctus du myocarde :

L'TRM cardiaque explore les complications post-infarctus dans les trois
dimensions de I'espace. Elle permet une évaluation de la taille et de 1'évolution
de ces complications. Les complications précoces sont dominées par la rupture
ou le dysfonctionnement de pilier ou de cordage, la rupture cardiaque et les
anomalies de la fonction contractile. La rupture cardiaque dans le péricarde
responsable d'une communication interventriculaire est rarement explorée
en IRM. Le dysfonctionnement de pilier intéresse majoritairement le pilier
postérieur est visible en IRM par des signes indirects et par un hypersignal
tardif du pilier en cause. L'amincissement de la paroi associ¢ a une hypokinésie
ou une akinésie sont les signes d'un remodelage myocardique post-infarctus. Ces
complications sont analysées de fagon subjective en routine clinique et peuvent
faire l'objet d'une étude objective par des séquences de tagging permettant
l'analyse intra myocardique des différentes compositions longitudinale,

circonférentielle et transversale du mouvement cardiaque.

L'TRM cardiaque permet une prise en charge de I'évolution anévrismale des
zones infarcies en différenciant les anévrismes vrais et les pseudoanévrismes.
Ces derniers ont un collet étroit avec des limites nettes a angle aigu avec
I'endocarde. Ils sont généralement développés aux dépens de la paroi inférieure.
Les anévrismes vrais se développent progressivement avec un collet large,
sié¢geant le plus au niveau de I’apex [60]. Ces anévrismes, pseudo anévrismes et
zones hypokinétiques de l'infarctus sont des lieux de formation de thrombi bien
individualisés en échographie (hyperéchogene), en TDM (hypodense) ou
en IRM (hyposignal). Ils peuvent étre a l'origine d'accidents vasculaires

emboliques.
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Figure 16 : coupe petit axe passant par la base VG montrant un énorme vrai anévrisme
de la paroi inférieure avec un large collet de 60mm ; diamétre grand axe : 70 mm et un
diamétre transverse : 88 mm, cet anévrysme est siege d’une stase sanguine présente
également une paroi trés fine (3mm).
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Les patients atteints de cardiopathie dilatée ischémique ont un risque accru
de thrombose intracavitaire cardiaque, cela est li¢ a la diminution de la FEVG en
rapport avec les troubles cinétiques de la zone infarcie et de la zone de péri-
infarctus. Cette diminution est a 1’origine d’une stase sanguine dans le ventricule

gauche, pouvant activer les processus de coagulation sanguine.

L’IRM cardiaque permet la stratification du risque rythmique, soit par
I’indentification d’un substrat pour une tachycardie ventriculaire soit en
précisant la taille de I’infarctus qui est un facteur prédictif de mortalité toute

cause [61].

Une diminution du flux artériel peut persister apres recanalisation d’une
artére ¢épicardique, en raison d’obstacles au niveau de la microcirculation
(artérioles, veinules et capillaires). Ces Iésions sont a 1’origine d’une absence de
reperfusion d’une partie plus ou moins grande du myocarde, elles sont appelées

I¢ésions de micro-obstruction vasculaire (no-reflow).

Wu et al [62] ont montré que la présence de micro-obstruction vasculaire
est associée a un risque plus élevé de complications myocardiques a long terme.
Plus la zone rehaussée était ¢étendue, plus la survenue de complications
cardiovasculaires ¢était fréquente dans le suivi a long terme (25 mois). La
présence de micro-obstruction vasculaire aprés infarctus était un facteur
pronostique important de par son association a une extension plus importante de
I’infarctus et a une altération plus péjorative de la fonction ventriculaire gauche

au cours de la premiere semaine post-infarctus.
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Eitel et al ont récemment démontré que 1’extension de micro-obstruction
vasculaire est un puissant facteur prédictif de survenue d’événements

cardiovasculaires majeurs [63].

Figure 17 : coupe petit axe en séquence de rehaussement tardif montrant une séquelle
de nécrose cardiaque avec des zones de no reflow.
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2- CMD non-ischémiques :

Le rehaussement tardif peut étre vu dans les maladies autres que les

infarctus aigus et chroniques.

Il s’agit notamment de la sarcoidose, la cardiomyopathie dilatée primitive
et hypertrophique, la myocardite, ’amylose, et la dysplasie arythmogéne du
ventricule droit. Dans ces indications, les caractéristiques de ces troubles sont
différentes du rehaussement sous-endocardique ou transmural vu dans

I’infarctus.
a- Cardiomyopathie dilatée primitive

La fibrose myocardique peut étre diffuse ou focale. La fibrose diffuse
microscopique n’est pas détectée expliquant la raison pour laquelle certains
patients n’ont pas de RT. Différents types de rehaussement tardif ont été décrits :
en bande intramyocardique, nodulaire (ne correspondant a un territoire coronaire
et épargnant le sous-endocarde) et sous endocardique s’étendant vers 1’épicarde

comparable a celui observé dans les cardiopathies ischémiques [64,65].
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Figure 18 : coupes petit axe montrant un RT médio ventriculaire d’une CMD primitive.

b-Non-compaction du VG

Cette myocardiopathie de découverte récente est classée parmi les
cardiomyopathies d’origine génétique [66]. Sur le plan génétique, elle n’est pas
uniforme, avec plusieurs génes mpliqués et différents modes de transmission.

Des geénes impliqués ont été localisés sur le chromosome 11p15 ou Xq28.

Des mutations du gene de 1’alphadistrobrévine ou du géne de la FKBP12
ou du géne CSX ont ét¢ également rapportées. Il existe donc des formes
familiales, soit a transmission récessive liée a I’X, soit a transmission
autosomique dominante, et des formes sporadiques qui apparaissent plus

fréquentes [3].
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Elle est la conséquence d’une altération de la structure du myocarde
secondaire a une embryogenese incompleéte avec absence de compaction des
trabéculations myocardiques au niveau sous endocardique et persistance des
récessus intertrabéculaires qui communiquent avec la cavité ventriculaire
gauche. Une atteinte ventriculaire droite est associée dans environ 40 % des cas
[3].

La prévalence est encore assez mal connue. Dans les séries de
cardiomyopathies pédiatriques, 9,2 % des patients présentent une NCVG du
ventricule gauche et il s’agit de la forme la plus fréquente de cardiomyopathie
non classée. Dans les rares séries échocardiographiques chez 1’adulte
mentionnant cette pathologie, la prévalence rapportée varie de 0,01 a 0,27 % des

examens [4].

Les patients atteints de NCVG du ventricule gauche sont menacés par
trois types de complications : I’insuffisance cardiaque, les arythmies et les

accidents thromboemboliques [67].

La majorité des patients présente une dysfonction systolique ventriculaire
gauche [68], avec des signes d’insuffisance cardiaque dans 30 a 76 % des cas,
mais il existe des formes asymptomatiques a fraction d’¢jection normale de
découverte fortuite dont la prévalence est difficile a évaluer. Dans les séries
comportant un suivi a long terme, la fraction d’¢éjection ventriculaire gauche se
dégrade progressivement chez 43 a 83 % des patients [69]. Neuf pour cent des
patients sont transplantés au cours d’un suivi prospectif de 2,3 ans dans la série

frangaise [70]. La cause de la dysfonction systolique ventriculaire gauche est
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mal connue ; on invoque généralement une hypoperfusion sous-endocardique

chronique et une dysfonction microcirculatoire.

Un risque thromboembolique tres ¢élevé de 24 % avait été initialement
rapporté [71]. Ce risque serait favorisé par la stase sanguine dans les récessus
intertrabéculaires, la dysfonction systolique ventriculaire gauche et la fibrillation
auriculaire. Néanmoins, dans les séries plus récentes, la prévalence des accidents

emboliques semble plus faible (9 % dans le registre frangais) [70].

Une étude prospective menée par Peters et al [72] a montré que la mort
cardiaque subite était la cause la plus fréquente de mortalité (71,4 %) chez les

patients atteint de NCVG avec insuffisance cardiaque.

Le diagnostic de (NCVQ) est fondé sur une échocardiographie en 2 D et
caractérisé par la présence de nombreuses trabéculations proéminentes avec des
récessus profonds dans des segments hypertrophiés et souvent hypokinétiques
du myocarde du VG. Les zones les plus fréquemment atteintes sont ’apex du

VG et les parois latérales et inférieures moyennes [73, 74].

Les critéres échocardiographiques les plus fréquemment utilisés pour le
diagnostic de la (NCVG) chez les adultes sont conformes a la proposition
d’Oechslin et coll [67]. La validité de ces criteres pour différencier la (NCVG)
d’autres cardiomyopathies fréquentes a ¢été établie dans une publication
ultérieure [75]. On a également décrit une non-compaction ventriculaire droite,
mais en raison de la difficulté a distinguer les variantes normales observées dans
un ventricule droit hautement trabéculé d’un ventricule non compacté

pathologique, de nombreux auteurs remettent en question 1’existence de cette
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entité. Actuellement, il n’existe pas de critéres standards pour le diagnostic de la

non-compaction ventriculaire droite.

Dans notre étude, la NCVG est la deuxiéme principale cause retrouvée.
L’IRM a un nouveau rdle dans le diagnostic et le pronostic des patients. La
prévalence de la NCVG au Maroc n’est pas bien établie. Parmi les patients
diagnostiqués NCVG, seuls 34,5 % des patients (n= 10) étaient suspectés a
I’ETT. Le reste a été retrouvé par I’I[RM avec un rapport moyen de la ZNC/ZC
de 2,8 avec une atteinte prédominant sur les parois antérolatérales et de 1’apex.
La fraction d’¢jection est de ’ordre de 35 % sans différence significative avec
les autres étiologies (p = 0,07). La NCVG reste donc une cause importante des

CMD, non diagnostiquée a ’ETT dans notre contexte.

Frank Thuny et al [76] ont montré que ’'IRM cardiaque semble supérieure
a I’échocardiographie 2D pour évaluer l'importance de la non-compaction et
fournit une information morphologique supplémentaire au-deld de celui obtenu a
partir des études conventionnelles d’Echo-2D. Pour cette raison, ils suggerent
que 'IRM cardiaque doit étre effectuée chez tous les patients avec NCVG
diagnostiquée par échocardiographie afin de mieux évaluer I'ampleur de la non-
compaction et chez tous les patients dont le diagnostic de NCVG reste douteux
apreés une étude échocardiographique, ou chez les patients avec une fenétre

acoustique médiocre.

Grothoff et al [77] ont montré que grace a la quantification absolue de
l'indice de masse ventriculaire myocardique non-compactée ou du pourcentage

de masse ventriculaire non-compacté et des trabéculations accrue dans le

70



Apport de ’IRM dans la cardiomyopathie dilatée A propos de 109 cas

segment de base 'IRM permet un diagnostic fiable de NCVG et de la

différencier des autres cardiomyopathies.

Les critéres diagnostic ont été établis par Peterson et al [78] : zone non
compactée/ zone compactée >2,3. Il existe également un critére basé sur le
rapport entre masse non compactée et masse compactée, mais il n’est pas utilisé

en routine.
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Figure 19 :
A : coupe petit d’axe montrant une NCVG avec la mesure des ZNC/ZC.

B : coupe petit axe montrant une NCVG avec la mesure du rapport des masses [76].
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c- Myocardite :

La myocardite est reconnue comme cause d’insuffisance cardiaque, depuis
maintenant plus de 70 ans [79]. En effet, elle est responsable de 10 a 20 % des
CMD. L’échocardiographie est indispensable au diagnostic et a la prise en
charge initiale d’une myocardite, mais son intérét principal est le plus souvent
d’¢éliminer une autre cause de dysfonction ventriculaire gauche. Il n’existe pas
de signe échocardiographique spécifique de la myocardite a la phase aigué.
C’est la conjonction du contexte clinique, de ’ECG et de I’échocardiographie
qui permettra d’orienter le diagnostic. Ainsi méme si 1’échocardiographie
représente donc un outil essentiel pour le diagnostic et la prise en charge
thérapeutique des patients atteints d’une myocardite, son rodle est
complémentaire a celui de 'IRM cardiaque qui a désormais aussi une place

importante, en dehors de I’urgence.

En effet, 'IRM cardiaque est maintenant un outil majeur pour le diagnostic
de myocardite. La sémiologie IRM de la myocardite aigué est désormais bien
codifiée. L’cedéme myocardique est spontanément visible sur les séquences
pondérées T2, alors que I’injection de gadolinium permet, sur des séquences
pondérées T1, de visualiser des zones d’hyperperfusion lors du premier passage,
et des zones de fibrose ou de nécrose sur des séquences acquises environ huit
minutes apres 1’injection. Ces critéres permettent de différencier notamment la
myocardite et le syndrome coronaire aigu chez les patients ayant une douleur
thoracique avec ¢lévation de troponine et des artéres coronaires
angiographiquement normales [80]. Outre 1’absence de correspondance entre les
territoires pathologiques et la systématisation coronaire, les zones de fibrose et

de rehaussement tardif sont le plus souvent de siege sous-épicardique ou
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intramyocardique dans les myocardites, et de siege sous-endocardique lors des

phénomenes ischémiques.

La présence simultanée d’anomalies T2 ou de zones d’hyperperfusion,
traduisant 1’inflammation, et de rehaussement tardif, permet de faire le
diagnostic de myocardite avec une bonne sensibilité (67 %) et surtout une
grande spécificité¢ (91 %). L’association cedéme myocardique — rehaussement
tardif est la plus spécifique (95 %), mais reste peu sensible (25 %) en raison de
la difficulté technique en pratique quotidienne du diagnostic d’cedéme sur les
séquences T2 [81]. Aprés la phase aigiie, il peut persister un RT sous

épicardique traduisant des 1ésions de fibrose.

Nous avons retrouvé 6 % de CMD d’origine myocardique dans notre étude,
avec une FEVG de 32,5 % en moyenne. Le diagnostic a été posé devant la
présence d’un RT sous épicardique localisé souvent au niveau de la paroi

antérolatérale.

La localisation du rehaussement tardif peut étre un élément d’orientation
dans le diagnostic étiologique de la myocardite. Les atteintes du Parvovirus
B19 se traduisent le plus fréquemment par un rehaussement tardif sous-
¢épicardique de la paroi latérale du VG sans dysfonction systolique globale, alors
que les infections a herpes se révelent le plus souvent sous la forme d’un
rehaussement intramyocardique antéro-septal, avec une altération modérée de la
fraction d’¢jection du VG. L’infection par I’Herpes virus type 6 est associée a
une atteinte sévere de la fraction d’éjection du VG avec un rehaussement tardif

a prédominance septale [82].
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Concernant les myocardites non-infectieuses, peu de signes
spécifiques IRM peuvent orienter vers une origine particuliere. Un rehaussement
tardif intramyocardique en mottes, surtout s’il est associ¢ a une atteinte des
piliers mitraux doit cependant faire évoquer une sarcoidose [83]. Lors du bilan
étiologique d’une cardiomyopathie dilatée, la présence de rehaussement tardif
isolé sans signes inflammatoires de type cedéme ou hyperperfusion ne traduit
que la présence de nécrose ou de fibrose et ne permet pas d’orienter vers une
¢tiologie particuliere. La réalisation d’une biopsie endomyocardique doit alors
étre envisagée selon les recommandations décrites précédemment, et la
localisation des Iésions IRM observées permettent alors d’orienter les zones de

prélevement.

motifs ischémiques motifs non ischémiques

CMD

Myocardite

Figure 20 : localisation du RT en fonction des étiologies.
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Figure 21 : coupe petit axe et 4 cavités en séquence de rehaussement tardif montrant une
prise de contraste nodulaires diffuses intéressant toutes les parois chez un malade qui a
une sarcoidose confirmée par I’étude histologique.

C- Recherche de thrombus :

La thrombose intraventriculaire gauche est responsable d’événements
cliniques emboliques et d’une hausse de la mortalité, indépendamment de la
cardiopathie ou de la maladie générale sous-jacente. Sa découverte est souvent
faite apres la survenue de phénomenes thromboemboliques, mais également lors
du bilan d’une cardiopathie ou d’une maladie systémique, dans le cadre
desquelles elle doit étre recherchée. Le traitement repose alors sur les
médicaments anticoagulants. Compte-tenu du risque hémorragique de ces
derniers, la certitude diagnostique est importante. Malgré les multiples
techniques d’imagerie disponibles, ce diagnostic reste difficile et soumis a de

nombreux aléas techniques.
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L’échocardiographie par voie transthoracique (ETT) représente 1’examen
de base, mais sa valeur reste limitée, notamment pour I’évaluation de I’apex, en
raison du probléme d’échogénicité et du manque de résolution. L’imagerie par
résonance magnétique (IRM) cardiaque prend alors tout son intérét. Depuis

quelques années, elle montre des résultats fiables et reproductibles, permettant

Une évaluation cardiaque globale plus compléte que 1’échographie
(anatomique, morphologique et fonctionnelle) et permet le diagnostic des

thrombi de maniere précise.

Dans notre étude, nous avons retrouvé 12,84 9% (représentant 14 patients)
de thrombus surtout dans les CMD ischémiques et NCVG. Chez ces 14 patients
seuls 3 patients avaient présenté un thrombus a 1I’échocardiographie. Mais ces
résultats n’ont pas de significativit¢ du fait du manque de données

échocardiographique dans notre étude.

P. Leddet et al [84] ont montré I’intérét de 'IRM dans la détection des

thrombi intracavitaires.

Les séquences SSFP sans et avec injection de gadolinium (acquisition au
stade de perfusion précoce ou tardive) sont les temps privilégiés de I’examen. Le
thrombus apparait alors comme une masse noire intracavitaire, clairement
individualisable du sang (rehaussé de facon franche et homogéne) et du
myocarde adjacent (¢galement rehauss¢, hormis en cas de no-reflow et de déficit
perfusionnel). La supériorit¢ de ces séquences s’explique par les nombreux
artefacts rencontrés lors des autres acquisitions. Sur les séquences en écho de
spin, on observe ainsi des phénomenes de slow-flow ou un manque de contraste

entre le myocarde et le sang circulant. Sur les séquences sans injection de
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gadolinium, on constate un manque de contraste entre le myocarde et les
structures adjacentes. Barkhausen et al puis Bruder et al [85,86] observent en
effet une amélioration de la sensibilit¢ dans la recherche des thrombus
intracardiaques (particulierement intraventriculaires) grace a I’'IRM. Les auteurs

démontrent la supériorité des séquences ciné IRM sur les séquences HASTE.

L’étude publiée par Mollet et al [87] en 2002, compare également la
sensibilit¢ de PETT et de 'IRM. Elle confirme la supériorit¢ de I'[RM en

permettant la visualisation de thrombus de taille inférieure [83].

L’¢étude publiée par Srichai et al [88] en 2006 retrouve la supériorité des
séquences SSFP aprés injection de chélates de gadolinium. Apres validation
chirurgicale ou autopsique du diagnostic de thrombus, il obtient une sensibilité
de 88 % et une spécificité de 99 % en IRM [88]. Les séquences SSFP avec
gadolinium semblent donc représenter la technique la plus sensible de détection

des thrombus intraventriculaires.

Mollet et al [87] ont exploré par IRM 57 patients présentant un infarctus
aigu, chronique ou une cardiopathie ischémique, et ont montré que les séquences
de rehaussement tardif en IRM mettaient en évidence les thrombi en plus grand

nombre et de plus petite taille que I’échocardiographie transthoracique.
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C

Figure 22:

A : coupe 4 cavités montrant un énorme thrombus tapissant ’apex du VG.
B : coupe 2 cavités montrant un vrai anévrisme apical du ventricule gauche avec un thrombus
apical.
C : coupe 2 cavités en séquence de rehaussement tardif montrant une nécrose non viable avec la
présence d’un thrombus apical.
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D- Stratification pronostique :

Il a été¢ démontré a travers de multiples études que la FEVG est un puissant
facteur prédictif de mortalité chez les patients en insuffisance cardiaque [89-
92]. L’index cardiaque et les parametres d’étude du VD ont également été
identifiés comme facteurs prédictifs de mort d’origine cardiaque et de ré
hospitalisation pour insuffisance cardiaque dans les CMD [91,93]. L’IRM est un
examen qui permet une étude facile, précise et non invasive de tous ces
parametres [94]. Dans notre étude, la fraction d’éjection VG est sévere de
I’ordre de 30,9 % + 9,8, cette valeur retrouvée a I’IRM permet de prédire le
mauvais pronostic de nos patients. Il n’existe pas de différence significative

entre la FEVG en fonction des étiologies.

L’existence d’un rehaussement tardif, t€moin de la présence de fibrose
myocardique, permet de prédire la survenue d’évenements cardio-vasculaires et

notamment la mortalité précoce d’origine rythmique [95,96].

Une métanalyse de Duan X et al [97] a démontré que la présence du RT
¢tait significativement associée a la mortalit¢ de toutes origines, 1’arrét
cardiaque, la transplantation, I'hospitalisation pour insuffisance cardiaque ainsi
qu'un composite de grands événements d'arythmie (mort cardiaque subite,

tachycardie Ventriculaire soutenue ou fibrillation ventriculaire).

Le rehaussement tardif est un facteur prédictif indépendant d’événements
[98,99]. Ces résultats suggerent un role pronostique important de I’'[RM en
présence d’une cardiomyopathie dilatée, permettant une stratification précoce

des patients et I’identification des sujets a haut risque.
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Une explication physiopathologique exact de cette constatation n’a pas

encore était avanceée.

Dans I’étude de Katherine et al [99], le stress pariétal chronique secondaire
a la dilatation ventriculaire est responsable d’une activation accrue du systéme
adrénergique. Cette activation est impliquée dans I’accélération des phénomenes
d’apoptose cellulaire et de fibrose. Le rehaussement tardif qui n’est qu’une
traduction de cette fibrose serait donc le reflet indirect d’une évolution

chronique de la maladie avec 1ésions arrivées a des stades avancés [99].

Par ailleurs, il semble que la cartographie de I’hypersignal analysé sur les
séquences de rehaussement tardif et traduisant 1’absence de viabilité
myocardique, puisse aider a mieux prédire I’efficacité de la resynchronisation
ventriculaire apreés implantation d’un stimulateur triple chambre et permettre un
meilleur positionnement de la sonde ventriculaire, et ce, dans le cadre des CMD

ischémiques [98,100].

L’amélioration de la survie des patients porteurs de CMD par une prise en
charge (resynchronisation et/ou défibrillateur automatique) basée sur la présence

d’un rehaussement tardif en IRM est quant a elle & démontrer [95,96].

80



Apport de ’IRM dans la cardiomyopathie dilatée A propos de 109 cas

V. CONCLUSION
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L’origine ischémique reste prédominante dans notre contexte. Mais nous
constatons une fréquence non négligeable de la NCVG. L’IRM a redressé le
diagnostic de CMD dans 31,2 % des patients et le diagnostic étiologique dans
38,5% des cas.

Les données de notre étude sont comparables avec ceux de la littérature.
Mais notre étude reste limitée par I’absence de données cliniques.

L’IRM cardiaque est une technique largement acceptée comme le gold
standard pour la détection et la caractérisation de nombreuses formes de
maladies cardiaques. Elle est un outil de référence dans I’analyse morphologique
et fonctionnelle de la cardiomyopathie dilatée. Grace a I’analyse topographique
du rehaussement tardif, elle peut faire une différence entre I’origine ischémique
et non ischémique de la CMD, de rechercher des thrombi intracavitaire. Elle

apporte une aide a la décision thérapeutique et évalue le pronostic des CMD.
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Résumé

Titre: Apport de I’IRM dans la cardiomyopathie dilatée A propos de 109 cas.
Auteur: Bennani Fouzia

Mots clés: Cardiomyopathies dilatée-IRM

Introduction-objectifs:

L’IRM cardiaque est devenue un outil de choix dans I’exploration des cardiomyopathies. Elle
permet la détection et la caractérisation de nombreuses formes des maladies cardiaques. De
nombreuses études ont montré I’intérét de I'IRM dans les cardiomyopathies dilatées (CMD).
Cependant, il manque des données relatives a la pratique de I'IRM dans les CMD au Maroc.

Le but de notre travail est de montrer I’intérét de réaliser une IRM cardiaque devant toute CMD
dans notre contexte marocain.

Matériel et méthodes:

Il s’agit d’une étude descriptive, rétrospective, sur une période de Sans (entre 2009 et 2014)
concernant 109 cas porteurs d’'une CMD diagnostiquée ou suspectée a I’échographie ayant bénéficié
d’une IRM cardiaque pour bilan étiologique.

Résultats:

Les patients inclus sont agés de 17 a 81 ans. Leur age moyen de 54,3+13,45 ans avec
prédominance masculine. Nous avons trouvé en moyenne DTDVG de 67,27 mm; DTSVG de
53+9mm; VIDVG de 217+70ml; VISVG de 152+62ml; FEVG de 30,9+8,9%; VTDVD de
108,67+53ml; VTSVD de 55,41+40ml, FEVD 51,55+10,73%, épaisseur de myocarde 6,95 + 0,85mm,
diamétre OG de 44,5£7,87mm; masse myocardique de 155,93+£57,03%. L’IRM a redressé le
diagnostic de cardiomyopathie dans 31,2% des patients non diagnostiqués par échocardiographie.
L’étiologie la plus fréquente est 1’origine ischémique avec 61%, la NCVG représente 27%;6% les
myocardites et 7% idiopathique. Nous avons trouvé 12,84% de thrombose, surtout dans les
cardiomyopathies d’origine ischémique et NCVG. L’IRM a permis de retrouver une étiologie dans
38,5% concernant des patients qui avaient une CMD idiopathique en échocardiographie.

Conclusion:

L’IRM cardiaque permet une évaluation morphologique et fonctionnelle compléte, le diagnostic
¢tiologique entre la cardiopathie dilatée d’origine ischémique et non-ischémique. Elle permet la
détection d’une thrombose intra-cavitaire, I’étude de la viabilité et la stratification pronostique.
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Abstract

Title: MRI in Dilated cardiomyopathies about 109cases.
Author: Bennani Fouzia

Keywords: MRI-Dilated cardiomyopathies.

Introduction -objectives:

Cardiac magnetic resonance Imaging has become a tool of choice in the exploration of
cardiomyopathies. It allows detection and characterization of many forms of heart disease. Many
studies have shown the value of MRI in dilated cardiomyopathy. However, it lacks data on the practice
of MRI in DCM in Morocco. The aim of our work is to show the interest to achieve a cardiac MRI

before any DCM in our Moroccan context
Materials and methods:

This is a retrospective, descriptive study, over a period of 5 years (between 2009 and 2014) on
109 carriers case of DCM diagnosed or suspected on Echocardiography who underwent cardiac MRI

for etiologic.
Results:

Included patients were aged 17 to 81 years. Their mean age 54.3+13,45 years with a male
predominance. We found an average left ventricle end-diastolic diameter LVED :67,2+7mm; left
ventricle end-systolic diameter LVES: 53+9 mm; Left ventricle end-diastolic volume LVEDV
217+70ml; left ventricle end-systolic volume LVESV 152+62 ml; left ventricle ejection fraction
LVEF of 30.9+8.9%; right ventricle end-diastolic volume RVEDV of 108.67+53ml; right ventricle
end-systolic volume RVESV of 55.41+40 ml, RVEF 51.55+10.73%, myocardial thickness
6.95+0.85mm, right atrium diameter 44.5+7,87 mm; myocardial mass of 155.934+57.03%. CMR in the
diagnosis of cardiomyopathy recovered in 31.2% of undiagnosed patients by echocardiography. The
most common etiology is ischemia at 61%,27% left ventricle non- compaction; 6% myocarditis; 7%
idiopathic. We found 12.84% of thrombosis, especially in ischemic cardiomyopathies and left
ventricle non-compaction. CMR allowed finding an etiology in 38.5% for patients who had idiopathic

DCM in echocardiography.
Conclusion:

CMR allows a morphological, functional assessment, and etiologic diagnosis between ischemic
dilated cardiomyopathy and non- ischemic. It is useful for the detection of intraventricular thrombosis,

the study of viability and the prognosis stratification.
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Au moment d'étre admis a devenir membre de la profession médicale, je
m'engage solennellement a consacrer ma vie au service de [humanité.

>

Je traiterai mes maitres avec le respect et la reconnaissance qui leur

sont dus.

Je pratiquerai ma profession avec conscience et dignité. La santé de mes

malades sera mon premier but.
Je ne trahirai pas les secrets qui me seront confiés.

Je maintiendrai par tous les moyens en mon pouvoir [honneur et les

nobles traditions de la profession médicale.
Les médecins seront mes freres.

Aucune considération de religion, de nationalité, de race, aucune
considération politique et sociale ne s'interposera entre mon devoir et

mon patient.
Je maintiendrai le respect de la vie humaine dés la conception.

Méme sous la menace, je n'userai pas de mes connaissances médicales

d'une fagon contraire aux lois de [humanité.
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