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INRODUCTION :

La cardiomyopathie hypertrophique (CMH) est un groupe hétérogene de cardiomyopathies
d’origine genétique dites sarcomériques (familiales ou primitives) et ou non génétique dites non
sarcomériques (non familiales ou secondaires) d’étiologies variables ou de cause inconnue ; et
dont le point en commun est I’existence d’une hypertrophie ventriculaire gauche (HVG) définie
par une épaisseur pariétale du VG > 15 mm (ou > 13mm chez les patients ayant des apparentés

atteints de CMH) en absence des conditions de charge anormales.

L’entité de la CMH correspond a des mécanismes physiopathologiques tres différents. Le
processus le plus fréquent est I’hypertrophie des cardiomyocytes retrouvée dans la CMH
sarcomérique qui représente a elle seule 40 a 60% des cas des CMH, et qui est liée a une
mutation hétérozygote sur un gene qui code pour les protéines du sarcomére. Il s’agit d’une

maladie génétique autosomique dominante.

Nous nous intéresserons dans notre travail, aux CMH sarcomériques, entité décrite par Donald
Teare pour la premiere fois en 1958. La prévalence de celles-ci est estimée de 1/500 a 1/200
adultes suivant les séries soit 0,2 % des CMH avec tres probablement une sous-estimation de

la prévalence. C’est la plus fréquente des cardiopathies héréditaires [1].

Le pronostic de la CMH est essentiellement lié au risque rythmique et a la survenue de la mort
subite.

La mort subite d’origine cardiaque (MSC) peut méme révéler la CMH. Elle concerne surtout le
sujet jeune et 1’athlete de compétition. Elle constitue une indication formelle a I’implantation
d’un défibrillateur automatique implantable lorsqu’elle est récupérée (prévention secondaire).
Il est actuellement admis que la MSC dans la CMH est liée a la survenue d’arythmies

ventriculaires, méme si ce n’est toujours pas prouve.

La stratification du risque de MSC doit étre systématique lors de la prise en charge initiale de

la maladie, des sa découverte, et répétée devant 1’apparition ou la modification de ses facteurs

de risque bien établis par les sociétés savantes ESC (2014) et/ou ACC/AHA (2011 puis 2020)

afin de poser I’indication d’implantation de DAI en prévention primaire. Le traitement
1



pharmacologique (bétabloquant, verapamil, amiodarone, disopyramide) n’a pas prouvé d’effet
préventif de la MSC.

Les différentes études et cohortes qui se sont intéressées a 1’histoire naturelle des patients
atteints de CMH ont constaté que ces patients sont a risque élevé de troubles de rythme
auriculaires et ventriculaires qui mettent en jeu le pronostic et augmentent la morbidité et la

mortalité de cette maladie [2].

De ce fait le diagnostic et le dépistage de ces troubles de rythme, qui peuvent marquer
I’évolution de la CMH, doivent étre faits scrupuleusement selon les recommandations

disponibles intéressant cette pathologie.

Cette revue de littérature décrit la comprehension actuelle de la physiopathologie, des facteurs
de risque de la survenue des arythmies auriculaires et ventriculaires et de la mort subite dans la

CMH ainsi que les implications thérapeutiques.



MATERIELS ET METHODES :

1-Présentation de I’étude :

Il s’agit d’une étude rétrospective, descriptive, menée sur une période de 4 ans et demi, qui

s’¢tale de juillet 2017 a décembre 2021. Nous avons inclus dans cette étude tous les patients

suivis au service de rythmologie du centre de cardiologie de ’'HMIMV de Rabat atteints de

cardiomyopathie hypertrophique. Nous avons pu recueillir 30 patients diagnostiqués CMH.
2-Objectifs de I’étude :

Décrire le profil rythmique des patients porteurs de CMH ;

Décrire les facteurs prédictifs cliniques et paracliniques dans la survenue des troubles de rythme
dans laCMH ;

Calculer le risque de MSC selon score ESC ;
Intérét thérapeutique : connaitre les avancées thérapeutiques y compris le DAI ;
Autres thérapeutiques : AOD ou AVK indépendamment du score de CHA2DS2-VASC ist!

Intérét Pronostique : Améliorer le pronostic des patients et réduire la morbi-mortalité liée a la

maladie.

3-Recueil des données :

Une fiche d’exploitation a été établie et a inclus les malades atteints de CMH suivis en
consultation de rythmologie, qui ont été déja hospitalisés dans le méme service durant cette

période et dont les dossiers étaient exploitables.



4-Critéres d’inclusion :

Tous les patients adultes, hommes et femmes, connus porteurs de CMH sarcomérique ou chez
qui la maladie était diagnostiquée de novo ont été inclus :

- Patients > 15 ans avec
- Une CMH définie en échocardiographie par une épaisseur pariétale du VG > 15 mm (>
13 mm si ATCD familial de CMH).
5-Critéres d’exclusion :
- Age <15 ans
- Rétrécissement aortique serré (surface de I’orifice aortique < 1 cm2)
- Anomalie sous-valvulaire aortique augmentant la post-charge du VG.
- Une HTA séveére, ou non contrélée.

=>Ces criteres permettent d’éliminer les formes infantiles et les principaux diagnostics
différentiels de la CMH faisant partie de la définition de la CMH élaborée par les
recommandations de I’ESC de 2014.

N.B: Les contre-indications classiques de I’'IRM : Pacemaker, DAI ; puis les troubles du rythme
non traités, ne permettant pas d’obtenir des images interprétables concernant la réalisation de
I’IRM cardiaque : ces patients n’ont pas pu bénéficier d’IRM cardiaque mais n’ont pas été
exclus de notre étude.
6-Sources des données :
Les données ont été recueillies de fagon rétrospective (de Juillet 2017 a Décembre 2021) a
partir des dossiers médicaux des patients inclus.

7-Analyse des résultats :

Toutes les analyses statistiques ont été effectuées en utilisant le logiciel Logiciel Excel et SPSS.



8-Données analysées :

Nous avons étudié différentes données, en remplissant la fiche d’exploitation pré-établie,

comportant les données suivantes recueillies a plusieurs temps :

=> A Dl’interrogatoire :

- Age, sexe, FDRCVx

- Antécedents familiaux : notion de CMH connue ou de MS dans la famille ;
- Antécédents personnels de MS récupérée, de FV ou de TV soutenue ;

=> Signes fonctionnels (symptémes) : syncope récente inexpliquée, palpitations, dyspnée
d’effort

=> Signes physiques (a I’examen clinique)

=> Electriques (plusieurs enregistrements ECG de surface des 12 dérivations, Holter ECG de
24h et 48h) afin de décrire le profil rythmique au cours de la CMH.

=> Les paramétres échocardiographiques (de repos et d’effort/ les appareils
échocardiographiques utilisés étaient soit un Vivid 7 ou Vivid E9, GE Healthcare, systéeme
d’analyse EchoPac, GE Healthcare) ainsi que ceux recueillis a I’'TRMc (pour certains patients)
étaient rassemblés pour analyser et établir leur valeur prédictive dans la survenue des troubles

de rythme.



9-Stratification du risque de mort subite :

Le calcul de ce score est possible en ligne sur le site de I’ESC : (http://www.doc2
do.com/hcm/webHCM.html)

Ce score ne doit pas étre appliqué lorsque I’espérance de vie est inférieure a un an, chez I’enfant,
chez ’athléte de compétition, et chez les patients ayant une CMH non sarcomérique (ce qui

n’est pas 1’objet de notre étude).

10-Suivi des patients :

Le suivi des patients était fait cliniquement accompagné par un ECG des 12 dérivations et une
ETT tous les 12 a 24 mois (a la recherche de symptémes de novo ou de complications) ou plus

précocement en cas d’apparition de nouveaux symptomes d’origine cardiaque.

Un Holter ECG de 24-48h tous les 12 mois (tous les 6mois en cas d’OG dilatée) et bien

évidemment en cas d’événement éventuel a la recherche d’arythmies atriales ou ventriculaires.
D’autres examens complémentaires étaient réalisés au cas par cas selon chaque contexte .

Tous les pacemakers et défibrillateurs étaient interrogés par un rythmologue senior référent du

service de rythmologie, tous les 6 a 12 mois ou si événement récent.



RESULTATS :

1-Analyse des observations des patients :
1-1.Caractéristiques générales des patients :
Nombre des patients :

L’étude a porté sur un nombre de 30 patients atteints CMH sarcomérique chez qui ce diagnostic
a été établi a des périodes variables (ceux qui avaient le diagnostic connu au moment de 1’étude

et ceux qui ont été diagnostiqués de novo durant cette période d’étude).
Ils ont été suivis sur une période de 4 ans et demi.
Répartition des patients selon I’age et le sexe :

L’age moyen au moment du diagnostic était de 46 + 29 ans : le patient le plus jeune avait 17

ans et et le plus agé avait 75 ans.
Il s’agit de 22 hommes (73%) et de 8 femmes (27%).

Le sexe ratio est de 2,7 (M/F :2,7)

" HOMMES |
¥ FEMMES

Figure 1 : Le pourcentage de chaque sexe



Antécédents médicaux pertinents :

Les antécédents pertinents en rapport avec la pathologie retrouvés dans notre série sont

les suivants :

Un seul patient avait des antécédents lourds de CMH dans sa famille, et a été

diagnostiqué gréace au dépistage familial systématique :

=

=

=

Déces (mort subite) de sa sceur & un age de 45 ans connue atteinte de CMH.
Deux freres diagnostiqués porteurs de CMH sarcomérique.
Mort subite du pére sans cause connue a un age jeune (50 ans).

Notion de transplantation cardiaque chez le pére d’un patient pour une cardiomyopathie

sévere non documentée a un age jeune de 45 ans.

Les FDRCVX :

Les FDRCVXx classiques étaient retrouves chez nos patients.

Une coronarographie a été réalisée chez tout patient avec plusieurs FDRCVX ou présentant une

douleur thoracique ou une dysfonction VG sévére afin d’éliminer une cardiopathie ischémique.

12 Nombre
10

O N B O

Figure 2 : Nombre de patients CMH avec FDRCVx



Les symptomes :

Les symptdmes retrouves étaient les suivants, retrouvés de fagon variable (isolée ou associée)
chez chaque patient. Ils ont constitué le motif de consultation et/ ou d’hospitalisation. Leur

exploration cardiologique a conduit au diagnostic de CMH :

- Les douleurs thoraciques : souvent un angor classe Il ou Ill de la CCS ou des

précordialgies atypiques a I’effort ou au repos (nb=7, 23%).
- Une dyspnée d’effort stade 1T ou III de la NYHA (nb= 18, 60%).
- Des palpitations a début et a fins brusques a I’effort et au repos (nb=22, 73%).

- Un épisode ou plusieurs épisodes de lipothymies/ syncopes de sémiologie
cardiologique, apres avoir éliminé les autres causes de syncopes : neurologiques, vasovagales...
(nb=12, 40%).

- Un seul patient était complétement asymptomatique, il a été diagnostiqué grace au

dépistage familial systématique (nb=1, 3%).

Symptoémes

Figure 3 : Symptomes retrouvés chez les patients CMH



1-2.Données para-cliniques recueillies des patients :

2-1 Données électriques: ECG et HOLTER ECG : correspond a la partie

suivante : Profil rythmique des patients CMH dans notre série

2-2 Quelques données échocardiographiques spécifiques dans I’étude de la

CMH sarcomérique :

Patients sans FA

Patients avec FA

SLG moyen :

Fonction diastolique du VG
(profil mitral) :

Dysfonction diastolique de
type 111

Mesures du VG : 15+/-8 mm 15+/-8 mm
Epaisseur pariétale 35 mm (1 seule patiente) >=1,3
maX|maIe.> moyenne du VG >=13 90% types I et 11|
(enmm) :

. . 90% types Il et 111 45+/-7 mm
Epaisseur maximale
retrouvée (en mm) : 45+/-7 mm
Symétrie de ’HVG : rapport
SIVIPP
Classification Marron (type)
DTDVG (mm)
Fonction systolique du VG : | 64% +/- 10 64% +/- 10
FEVG 9,2%+- 7 9,2%+/- 7

trouble de relaxation
diastolique ( difficile a
évaluer)

Mesures de I’0OG :

Diamétre antéro-postérieur
(mm)

Volume (ml)
Volume indexé (ml/m2sc)

38 +/-3 mm
40 +/- 15 ml
34 +/- 18 ml

44 +/- 5 mm
50 +/- 15 ml
40 +/- 11ml

Anomalies anatomiques de
I’appareil mitral : des piliers,
des valves, muscles
papillaires....

10% des patients avaient
une hypertrophie des piliers
antéro-latéral et postéro-
médian

Absence d’anomalies
particuliéres
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Etude du remplissage du
VG : Ap-Am>30 msec ,
E/e’> 14, volume OG>34
ml/m2 SC, Vmax de
I’IT>2,8 m/sec

11% des patients avaient
des PRVG de base élevés

Difficile a évaluer avec la
FA

Gradient maximal intra-
ventriculaire et sa
localisation (au doppler

Médio-ventriculaire
11+/- 5 mmgh (<30mmgh)

Médio-ventriculaire
15+/- 3 mmgh (<30mmgh)

continu) : 2 patients avaient un SAM absence de SAM
SAM ( mouvement antérieur Incomplet (non obstructif)

de la valve mitrale)

PAPs (mmgh) au repos 18+/- 4 mmgh 18+/- 4 mmgh
IM systolique Grade I-11 Grade I-11

Troubles de la cinétique
segmentaire

Hypokinésie de la paroi
septale et inférieure chez une
patiente=> coronarographie :
absence de lésions
coronaires significatives

Pas de troubles faisant
suspecter une cardiopathie
ischémique

Hypertrophie du ventricule
droit

Absence d’HVD

Absence d’HVD

Anévrysme apical du VG

Absence d’anévrysme

Absence d’anévrysme

N.B : Les données d’ETT sont celles qui ont été recueillies lors du diagnostic de la CMH

chez les patients.
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2-3 Données a PTRM cardiaque en rapport avec notre sujet d’étude :

N.B : Les données de ’IRM cardiaque que nous avons pu recueillir étaient celles de 20

patients (soit 67% des patients de notre série)

Données et parameétres Valeurs %
étudiés
Nb de patients avec IRM 20 patients 67% des patients

cardiaque dans la série

Volume maximal de ’'OG

en moyenne (ml/m2 SC)

Avec FA : 65+/- 17

Sans FA : 47+/-20

Epaisseur maximale en 20,2 Epaisseur maximale retrouvée :
moyenne (mm) 35 mm
Parois ou prédomine Septale : 60%
Ihypertrophie Inférieure : 15%

Apicale : 6%
Rehaussement tardif (RT) | Présent : 85% des patients (dont 31% avaient
de type non ischémique Absent - de laFA)

15% des patients

Localisation du RT (parois | Septale : 45% des RT
myocardiques) : Inférieure : 25% des RT

Médio-ventriculaire :

Apicale :

10% des RT

5% des RT
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2-Profil rythmique des patients CMH de notre série :

2-1. Caractéristiques électriques a ’ECG :

Caractéristiques Nombre de patients (30 patients)
ECG normal (n, %) 2 (6%)
Fréquence cardiaque (bpm) 65,5+/- 15
HVG (Sokolow, Cornell) 20 (66,66%)
Durée de I’onde P sinusale (>200ms) (n, %) 4 (15%)
Fibrillation auriculaire (n, %) 6 (20%)
ESV (n, %) 7 (23%)
Complexes QRS de durée prolongée (>120 ms) 2 (6,6%)
Complexes QRS fragmentés (n, %) 2 (6,6%)
Intervalle QTc allongé > 440ms (n, %) 4 (13,33%)
BBG complet (n, %) 1 (3,3%)
Troubles de repolarisation (anomalies de 1’onde 10 (33%)
T, segment ST) (n, %)

Onde Q de nécrose (n, %) 0
Aspect de pré-excitation 0
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2-2 Caractéristiques électriques a I’holter ECG des 24 ou 48h realise durant

I’étude :

Caractéristiques électriques et
événements

Résultats : valeur/nombre
d’événements

Nombre des patients et
prévalence dans notre
série d’étude

Fréquence cardiaque : (bpm)
Maximale
Minimale

Moyenne

129,5+/- 33 bpm
46,25 +/- 7 bpm
60,40 +/-11 bpm

Battements en tachycardie
sinusale (bpm)

170+/- 10 bpm

Battements en bradycardie 45 +/- 5 bpm
sinusale (bpm)
QTec allongé > 440ms 473+/- 33 ms 4 (13,33%)
Pause la plus longue (diurne et | 2 sec +/-0,5 2 (6,66%)
nocturne) en msec
FA au rythme de base 6 (20%)
FA paroxystique (durée> Nb d’épisodes enregistrés : 5 (16%)
30msec) 1,8+/-1,2
TSVNS Nb d’épisodes enregistrés : 6 (20%)
5+/-2
ESSV Nb des ESSV isolées : 27 (90%)
Maximal = 477 +/- 110 (0.6% | 9 (30%)
des battements totaux)
1 (3,33%)
Morphologie :
7 (23%)

Monomorphes : 95% des
ESSV

Polymorphes : 5% des ESSV
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Nb des couplets/doublets :
Nb des triplets : 1
Nb de bigéminisme : 11

haut degré

ESV Nombre des ESV seules : 23 (76%)
163 +/- 17 (0,22% des 4 (13%)
battements totaux)

3 (10%)
Morphologie :

2 (6,66%)
Monomorphes : 95% des ESV

1 (3,33%)
Polymorphes : 5% des ESV
Couplets/doublets :
Bigéminisme :
Trigéminisme :
Couplage : long sans
phénomene de R/T

TVNS 4 épisodes sur le méme holter | 1 (3,33%)
chez une patiente

Aspect de pré-excitation 0 0

Troubles de la conduction de 0 0

N.B : Ces données sont celles recueillies des holters ECG réalisés lors du bilan initial
systéematique de la prise en charge de la maladie, ainsi que ceux réalisés au cours du suivi
des patients ou indiqués devant P’apparition de nouveaux symptomes (palpitations,
syncope, fatigabilité....) afin d’augmenter la sensibilit¢ des résultats concernant la
fréequence de survenue des différents troubles de rythme et essentiellement de la FA chez

nos patients atteints de CMH.
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2-3. Caractéristiques de la FA chez les patients CMH de notre étude : terrain et
facteurs prédictifs de survenue de FA :

Parametres étudiés Résultats :
Nombre de patients avec : 6 patients (20%)
FA permanente connue : 5 patients (16%)
FA paroxystique : 2 patients (6,66%)
FA permanente de novo :
Pourcentage selon le sexe : 40% femmes
Manifestations cliniques chez 90 % des patients
les patients avec FA : 20 % des patients
Palpitations : 5 % des patients
Syncope : 15 % des patients
Précordialgies : 80% classe Il
Dyspnée 1I-111 de la NYHA :
Classe EHRA:
Complications thromboemboliques Aucune

en rapport avec la FA (AVCI, AIT,
embolies périphériques...) :

Parametres ECG chez les patients ayant P max > 135msec
présenté la PAF ou la FA de novo : PWD > 53 ms
Initialement en rythme régulier sinusal

Parameétres a ’ETT chez les patients avec 44 +/-5 mm

FA concernant I’OG : 50 +/- 15 ml
Diamétre antéro-postérieur : 40 +/- 11ml
Volume :

Volume indexé :

Volume maximal de I’OG en moyenne 65+/- 17

(ml/m2 SC) a I’IRM cardiaque

RT chez les patients avec FA 31% des RT
Localisation du RT 55% parois septale et inférieure

10% insertion VG-VD
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2-4. Score de risque de survenue de mort subite dans les 5 ans concernant la CMH
selon ’ESC :

En prévention secondaire :

Dans notre série, aucun patient n’a été implanté d’un DAI devant une indication formelle pour
la prévention secondaire (mort subite récupérée ou TV soutenues).

En prévention primaire :

=>Evaluation du risque de mort subite dans la CMH chez nos patients :

Ce risque était réparti comme suivant :
Risque faible = 22 patients (moyenne de 73, 33 %)
Risque intermédiaire = 3 patients (moyenne de 10%)

Risque élevé = 5 patients (une moyenne de 16, 67% des patients)

M FAIBLE
B INTERMEDIAIRE
W ELEVE

Figure 4 : Score ESC de risque de mort subite dans la CMH chez nos patients

=> Cette évaluation de risque est répétée tous les 1 a 2 ans chez les patients a risque qui n’ont

pas bénéficié d’un DAL

17



2-5. Prise en charge thérapeutique des troubles de rythme supra-ventriculaires :

La fibrillation auriculaire :

Différentes thérapeutiques FA permanente/
Paroxystique
Molécules bradycardisantes et anti- 5%
arythmiques (en respectant les contre-indications 78 %
au cours de la CMH) :
2%
Inhibiteurs calciques (verapamil, diltiazem)
20 %
Bétabloquants (propanolol, carvédilol, bisoprolol)
0%
Flécainide
Amiodarone
Digoxine
Anticoagulation : 85%
AVK : Acénocoumarol (INR cible=2-3) 1%
AOD : Rivaroxaban, dabigatran, apixaban
Maintien/ contr6le du rythme sinusal : 38%
Cardioversion électrique (CEE) 23%
Pharmacologique : amiodarone

N.B : Par ailleurs, les patients avec FA et insuffisance cardiaque (systolique et/ou diastolique)
ont recu de la thérapeutique de I’insuffisance cardiaque selon sa classification et sa présentation
aigue ou chronique (diurétiques, IEC/ARA2, bétabloquants, sacubitril/valsartan...) avec

beaucoup de précaution.
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TDR supra-ventriculaires :
-Flutter auriculaire : répond aux mémes principes thérapeutiques que ceux de la FA.
-ESSV et autres : répondent aux principes thérapeutiques classiques concernant ces troubles de
rythme.
2-6. Prise en charge des autres troubles du rythme ventriculaires :

-Les ESV ont été prises en charge selon les mémes principes thérapeutiques classiques

concernant ces troubles de rythme.

-Les TVNS font partie du score de risque de mort subite, et ont pu conduire lorsque ce score
était supérieur a 6% a I’implantation de
DAI.

-Les TV soutenues font appel aussi aux conduites a tenir classiques selon la tolérance clinique
et surtout hémodynamique (bétabloquants, amiodarone, CEE...), et constituent aussi un des
facteurs majeurs pour poser I’indication de DAI dans la CMH : aucun patient n’a présenté

d’épisodes de TV. Une EEP et une ablation peuvent étre aussi considérées.

(Nous n’allons pas les détailler car ce n’est pas le sujet de notre étude).

2-7. Implantation du DAI :

Dans notre série d’étude, cing patients porteurs de CMH avaient un score de risque de MS élevé

calculé selon le score de risque en ligne de I’ESC et avaient donc une indication a I’implantation

du DAI :
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Patients Score de risque de Type de Type de EVOLUTION :
implantés de | mort subite de ’ESC | prévention | DAI : mono Suites post-
DAI (et facteurs de ou double procédurales
risque majeurs) chambres
nombre de chocs
délivrés par le DAI sur
la période de suivi:
1:une 9% (HVG massive) Primaire Double Bonnes suites, aucun
patiente 6,7% (TVNS +++) Primaire Mono chac
2 > un patient 6,89% Primaire Mono Suites simples, 1 seul
3:un patient | (syncope+TVNS) Primaire Double choc
4 : un patient | 7,35% (MS frere Primaire Double Bonnes sultes, alicun
choc
5 :un patient | CMH Fseeur CMH)
6,15% (HVG Bonnes suites, aucun

massive+ syncopes)

choc

Bonnes suites, aucun

choc

2-8. Limitations de I’étude :

Comme dans la plupart des études menées sur les troubles de rythme, la principale limite de ce

sujet de travail est la sous détection et sous estimation probablement des épisodes des différents

troubles de rythme et principalement de la FA, qui peuvent étre asymptomatiques.

Durant le suivi des patients, plusieurs n’ont pas répondu a I’indication des holters ECG de

contréle comme I’indique les recommandations de I’ESC, ce qui pourrait sous estimer

I’incidence et la prévalence des troubles de rythme dans I’histoire naturelle des patients de notre

série d’étude.
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Par ailleurs, pour des raison différentes, I’'IRM cardiaque n’a été réalisée que chez 20 patients

soit 67% des patients de notre étude.
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DISCUSSION :

A-Généralités sur la cardiomyopathie hypertrophique :

A-1 Definition [3] :

Dans ses derniéres recommandations concernant la CMH en 2014, ’ESC a défini la CMH
comme étant un groupe hétérogene de cardiomyopathies caractérisées par des anomalies
structurales et fonctionnelles du myocarde ventriculaire qui ne sont pas expliquées par une
coronaropathie limitant le flux ou par des anomalies des conditions de charge. Ces désordres
peuvent entrainer des cardiomyopathies hypertrophiques primitives ; ou le cceur est le seul
organe impliqué et les formes secondaires ; ou la cardiomyopathie est la manifestation d’un
désordre systémique et donc est associée a des manifestations extra-cardiaques. Elles sont

ensuite classées en genétiques/familiales et non génétiques/non familiales.

En pratique, la CMH est définie par la présence d’une augmentation de 1’épaisseur pariétale du
VG qui ne peut étre expliquée par des anomalies des conditions de charge c’est-a-dire en

I’absence d’HTA sévere, de sténose aortique ou autre anomalie.

Cette HVG est définie par consensus, par une épaisseur télé-diastolique de la paroi du VG > a
15mm d’au moins un seul segment du myocarde, chez les patients sans antécédent familial de
CMH, et >13mm chez les patients ayant des apparentés porteurs de CMH ; et ce soit a ’ETT,

au scanner ou a I’IRM cardiaque.
Cette définition s’applique aussi bien pour 1’adulte et I’enfant et ne fait aucune distinction
concernant I’étiologie de I’atteinte myocardique.

A-2 Epidémiologie :

L’étiologie la plus fréquente de CMH est représentée par les CMH d’origine sarcomerique qui
est le sujet de notre étude. C’est la plus fréquente des maladies monogéniques cardiaques. Sa
répartition dans le monde est homogéne sans prédominance particuliere ni ethnique ni

géographique.
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La prévalence de celles-ci est estimée de 1/500 a 1/200 adultes suivant les séries (soit 0,2%)

[1].
A-3 Etiologies [3] :

Les causes de la CMH sont principalement d’origine génétique : dans 40 a 60% des cas, elle
est en rapport avec une mutation sur un géne codant pour les protéines du sarcomere : la CMH
est alors dite “sarcomérique” : il s’agit d’'une MAD impliquant une quinzaine de génes, dont
les plus fréquents sont le gene MYBPC3 codant la protéine C cardiaque et le gene MYH7
codant la chaine lourde béta de la myosine. Mais dans environ 10 % des cas chez 1’adulte et
environ 25% chez I’enfant, la CMH est une maladie génétique non sarcomérique. Chez
I’adulte il s’agit principalement de maladies métaboliques, de maladies neurodégénératives ou

de pathologies infiltratives telle que I’amylose.

D’autres causes de CMH non sarcomérique telles que les anomalies de stockage du glycogéne
(la maladie de Pompe et la maladie de Danon) ou encore les syndromes génétiques (syndrome
de Noonan, syndrome de Costello, syndrome de Leopard) sont plutét responsables de CMH

dans la population pédiatrique.

Dans les cas restants (25 a 30% chez ’adulte), la cause de la CMH est inconnue, souvent

familiale, sans que la mutation ne puisse étre identifiée.
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[+ Erreurs innées du métabolisme

Maladies de stockage du gh ene (Pompe & Danon)
Mutation de FAMP-Kinase
Ma!a?es :mlﬂniques 1

MYL3
TPMI

le (Fabry)

* Maladies neuromusculaires
Ataxle de Friederich
FHU

TNNI3
TNNT2

* Maladles mitochondriales
MELAS
MERFF

MYH7 +  Syndromes malformatifs

Noonan

Léopard
Costello

Mutation des génes orC
des protéines du *  Amyloses
sarcomére TTR mutée

40-60% o
MYBPC3

* Nouveau-né de mére diabétique

* Hémochromatose (primaire ou secondaire)

*  Toxiques
Tacrolimus
Hydroxychloroguine

o Stéroides

Figure 5 : Etiologies des cardiomyopathies hypertrophiques

Adapté d’Elliott et al. [3]

A-4 Physiopathologie :

La CMH dite sarcomérique est la conséquence d’une mutation sur un géne codant pour une
des protéines de 1’unité structurale cardiaque qui est le : sarcomére. Il peut s’agir des
composants des filaments épais ou fins, ayant des fonctions structurales, contractiles et ou

régulatrices.

Troponin |
(TNNI3; 1-6%)  Troponin C
(TNNC1; 1-5%)

a-Tropomyosin (TPM1;5%)

a-actin (ACTC1;1-5%)

Figure 6 : Protéines (genes) atteintes dans la CMH
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La physiopathologie de cette pathologie est donc complexe, elle associe par conséquence :

- Une HVG progressive : associee a des anomalies histologiques et une désorganisation
caractéristique de I’architecture myocardique et de distribution variable. Elle apparait a un age

précoce et progresse avec la croissance et puis atteint son expression compléte a 1’age adulte.

L’hypertrophie intéresse préférentiellement le STV qui est > a 15mm, le VG peut étre de taille
réduite en rapport avec cette hypertrophie [4].

L’évolution vers la dilatation cavitaire, avec aspect de CMD, amincissement pariétal,
dysfonction systolique est rare, dans moins de 5% des cas : formes dites <<End-stage>> avec

insuffisance cardiaque grave et réfractaire [4].
Et de facon variable :
- Un obstacle dynamique sous-aortique a I’éjection du VG :

I correspond a ce que 1’on appelle le SAM ou mouvement systolique antérieur de la valve
mitrale c’est a dire a I’interposition d’un ou des feuillets mitraux dans la CCVG, en milieu et

fin de systole génant ainsi 1’¢jection du VG lors de la systole ventriculaire [5].

Plusieurs hypothéses a I’origine du SAM ont été évoquées : 11 s’agit de I’effet Venturi avec le
sang qui aspire le ou les feuillets mitraux lors de son passage dans la voie de chasse aortique.
Par ailleurs, il serait attribué au déplacement antérieur de la valve mitrale a cause de son
antéposition anatomique dans la cavité du VG, ceci peut étre du au muscle papillaire qui

s’insére sur la valve mitrale directement [5].

L’existence de cette obstruction génére un gradient intra-ventriculaire donnant un aspect

spécifique qu’on retrouvera a ’ETT.

Des anomalies mitrales structurelles peuvent étre présente fréquemment et contribuent a

I’obstruction : épaississement et ou élongation des feuillets de la valve mitrale [5].
- Une insuffisance mitrale :

Elle est la conséquence du SAM et ou de la déformation valvulaire mitrale, elle est aussi méso
et télé-systolique [5].
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- Une dysfonction diastolique :

Elle est la conséquence des anomalies de la contractilit¢ en rapport avec 1’hypertrophie

importante du VG.
-Une ischémie myocardique :

L’hypertrophie ventriculaire correspond a I’augmentation de masse musculaire et est
accompagnée d’une désorganisation architecturale des cardiomyocytes qui est responsable des
anomalies des petites arteres coronaires ayant un trajet intra-mural et par conséquence une
réduction de la réserve coronaire, a 1’origine de I’angor d’effort et des zones de nécrose et de

fibrose ischémiques retrouvées a I’IRM gréace au RT du gadolinium [6].
- Inadaptation tensionnelle a I’effort :

Elle est retrouvée dans 25 % des cas au cours de 1’épreuve d’effort et représente un facteur du
risque de MS. Elle correspond a I’absence d’augmentation tensionnelle a 1’effort (de moins de
20mmHg) ou a une baisse de la PAS au pic de ’effort. Elle est la conséquence d’une
vasodilatation inappropriée des territoires qui ne participent pas a ’effort et parfois a la
majoration du gradient intra-VG a ’effort [7].

et des arythmies cardiaques atriales et ventriculaires : qui est le sujet de notre étude et qu’on
développera dans la partie suivante.
A-5 Diagnostique clinique et imagerie :

Le point de départ le plus souvent est lors de la constatation d’une HVG a I’ECG et/ou a ’ETT,
le praticien doit alors chercher les éléments qui peuvent orienter, lorsqu’il s’agit d’une CMH,

de son origine sarcomérigue ou non sarcomérique.

La démarche diagnostique est souvent la suivante :
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A-Interrogatoire et Signes fonctionnels :

L’interrogatoire est un temps capital dans la démarche diagnostique en cas de suspicion de
CMH. Il permet d’établir :

L’histoire familiale : et donc I’arbre généalogique en cas de maladie génétique connue et
diagnostiquée chez les parents ou la fratrie, la notion de mort subite avant 40 ans ou due a une

CMH connue chez un apparenté du ler degré.

L’age du patient : si adulte jeune penser a une CMH sarcomérique et si 4gé a une amylose

cardiaque diagnostic le plus fréquent.
La pratique d’un sport de compétition ou d’un sport a risque.
Surtout de mettre en évidence les symptémes :

= Extra-cardiaques : retard mental, troubles de 1’équilibre, déficit musculaire, atteinte
du canal carpien, signes cutanés .... car certains syndromes responsables de CMH non
sarcomériques peuvent étre évoques au fil de cet interrogatoire (ce qui n’est pas le sujet de notre

travail).

= Cardiaques : s’ils existent, car une majorité de patients porteurs de CMH peuvent étre
asymptomatiques ou des faux asymptomatiques démasqués ultérieurement lors d’une épreuve
d’effort. Tous ces éléments font partie des facteurs de risque de mort subite dans la CMH que

I’on recherche systématiquement.
Les signes fonctionnels :

Les symptémes sont non spécifiques et souvent modérés (plus de 90 % des patients sont en
stade NYHA 1 ou Il). lls peuvent étre déclenchés ou exacerbés, par 1’exercice physique, ou par
les repas copieux en post-prandial ou par la consommation d’alcool. On peu retrouver de fagon

variable :

= Symptomes d’insuffisance cardiaque : comme 1’asthénie et la dyspnée d’effort de
stade NYHA variable et qui peut s’aggraver avec I’évolution ou lors d’une poussée

d’insuffisance cardiaque avec un tableau congestif. La poussée d’IC aigué est peu fréquente,
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avec une incidence annuelle estimée a <0,5 % par an, et peut étre en rapport avec une FA

rapide, une TVNS ou une insuffisance mitrale aigué, ou une endocardite [8].

= Palpitations : Elles sont souvent en rapport avec une simple extrasystole, une FA

paroxystique, une TVNS. Ce sont les arythmies les plus fréquentes dans la CMH [8].

= Douleurs thoraciques : La douleur thoracique évocatrice d’ischémie myocardique (a
coronaires normales a 1’angiographie), peut étre soit typique d’angine de poitrine, soit de

sémiologie atypique, est fréquemment associée a la dyspnée d’effort [8].

= Syncopes et lipothymies : Elles peuvent survenir au repos comme a 1’effort,
lorsqu’elles sont précédées de palpitations ou de douleur thoracique, elles sont évocatrices de

leur origine cardiaque. La syncope d’effort signe un pronostic néfaste [8].

Le mécanisme des lipothymies ou syncopes n’est pas toujours le méme : elles peuvent étre la
consequence de troubles du rythme ou de la conduction, ou d’une cause iatrogéne lors d’un
surdosage en médicaments bradycardisants, une exagération du gradient sous-aortique, une

hypotension a I’effort ou une hypovolémie [8].

B-Examen clinique :

Il est le plus souvent normal. On peut retrouver dans un tiers des cas un souffle méso-systolique,
d’intensité modérée, souvent variable, en rapport avec la présence d’un obstacle sous-aortique

dynamique, associé fréquemment a un souffle d’insuffisance mitrale.
L'examen clinique doit chercher minutieusement des signes cliniques extra-cardiaques
pouvant révéler certains diagnostics de CMH non sarcomériques.
C-Examens para-cliniques :
C-1-Eléctrocardiogramme :

L’ECG standard des 12 dérivations est un outil diagnostique important qui peut faire suspecter
et évoquer le diagnostique de CMH. 1l est anormal chez plus de 95 % des patients ainsi un ECG

normal rend peu probable le diagnostic de CMH [9].
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L’ECG est recommandé dés la premicre visite médicale chez tous les patients connus porteur
de CMH (I, B) ou suspectée et devrait étre répété devant toute modification de la

symptomatologie chez les patients diagnostiques atteints de CMH [3].

Tableau 1 : Recommandations ESC concernant ’ECG et I’Holter ECG dans la CMH

Recommendations Class | Level

Standard 12-lead electrocardiography is recommended in patients with
suspected hypertrophic cardiomyopathy to aid diagnosis and provide 3y
clues to underlying aetiology.

48-hour ambulatory ECG monitoring is recommended in patients at their
initial clinical assessment to detect atrial and ventricular arrhythmia. i

On retrouve fréquemment :
= Une HVG définie par les indices de Sokolow-Lyon et de Cornell

Il est a noter que I’indice de Sokolow-Lyon (L’indice de Sokolow VG est positif lorsque SV1
+ (RV5 ou RV6) est > 35 mm chez ’adulte aprés 40 ans) semble étre représentatif de la masse
totale du ventricule gauche alors que 1’indice de Cornell (il est positif lorsque la somme des
amplitudes de RVL et SV3 est > 20 mm chez la femme ou > 28 mm chez I’homme) est corrélé

a I’épaisseur maximale du ventricule gauche [10].
= La déviation axiale gauche accompagnant ’HVG.
= Des troubles de la repolarisation (plus de la moitié des cas) :

* La présence d’ondes T négatives géantes (> 10 mm) en dérivations précordiales et/ou inféro-

latéral évoque une CMH de topographie apicale (englobe I’apex du ventricule gauche) [3].
**Sous-décalage ST latéral parfois étendu en inférieur ou en antérieur [10].

***Des ondes Q anormales de pseudo-nécrose (un tiers des cas), fines et profondes (durée

>40ms ou a 1/3 de ’onde R), souvent prédominantes en inféro-latéral [9].

=> Mais permet aussi de montrer une trés grande variété d’anomalies (bloc de branche, FA,

ESV, syndrome de WPW etc.) et étudier la morphologie des complexes QRS [9].
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=> L 'hypertrophie et la dilatation auriculaire gauche peuvent également étre présentes sur les
tracés ECG, avec une relation établie entre durée de I'onde P et survenue de fibrillation atriale
[18,19].
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Figure 7 : ECG : ondes T négatives et profondes en antérieur dans une CMH apicale.

Par ailleurs, ’ECG peut révéler des anomalies électriques faisant évoquer des étiologies
specifiques de CMH non sarcomériques ( diagnostic différentiel des CMH sarcomériques qui
est le sujet de notre travail) exemple : un espace PR court sans pré-excitation ventriculaire:
maladie de Fabry, un PR court avec pré-excitation ventriculaire : maladie de Danon, maladie
de Pompe ou le PRKAG2, un BAYV : le microvoltage électrique contrastant avec une HVG a

I’ETT est tres spécifique de I’amylose cardiaque ainsi que la présence d’un BAV.
C-2-Echocardiographie doppler transthoracique :

L’échocardiographie est ’examen clé du diagnostic, reposant sur I’existence d’une HVG avec
ventricule gauche de taille normale ou réduite. En effet selon les recommandations de I’ESC de
2014, le diagnostic de CMH repose sur la présence d’une épaisseur pariétale télé-diastolique

du VG > 15 mm (ou > 13 mm dans les formes familiales).

La démarche doit étre faite de facon systématique et comprendre les évaluations suivantes :
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D-Mesure de I’épaisseur maximale de la paroi VG :

Tous les segments ventriculaires doivent étre examinés en vues bidimensionnelles dans toutes
les coupes standards, et préférer les coupes para-sternales petit axe, a la base, au niveau des
piliers mitraux et a I’apex, en évitant les mesures TM et la surestimation des épaisseurs par des

vues obliques, les données étant ensuite confirmées sur les vues apicales [8].

E-Evaluation de la répartition et de 'importance de THVG

L’hypertrophie septale asymétrique (ratio d’épaisseur : SIV/PP >1,3) est préférentielle et

caractéristique dans la forme sarcomérique.

La distribution de I’hypertrophie peut étre classée en 4 types selon Maron [11] :

m Type | : I’hypertrophie touche la partie antérieure du septum (10% des CMH).

m Type Il : ’hypertrophie touche I’ensemble du septum, atteignant (20% des patients).

m Type Il : ’hypertrophie touche le septum et la paroi antéro-latérale (52% des patients).

m Type IV : I’hypertrophie atteint d'autres territoires, et particulierement ’apex (18% des
patients) [11].

L’atteinte de la paroi postéro-latérale est rare.

Figure 8 : Classification de MARON suivant la localisation de I’hypertrophie

L’HVG est d’importance variable, elle peut étre tres modérée (13-14 mm) dans certains cas,

parfois massive lorsqu’elle est > 30 mm (elle est dite alors « maligne ») [8].
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Figure 9 : Coupe échographique PSGA d’un patient ayant une CMH diffuse

A noter que cette hypertrophie réduit la cavité du ventricule gauche qui est fréguemment de
petite taille dans la CMH. Lorsque celle-ci est de taille normale ou augmentée, c’est en faveur

d’autres étiologies de CMH (CMH du sportif qui est un diagnostic différentiel).
F-Recherche d’anomalies mitrales :

Il peut s’agir d’anomalies anatomiques ou structurelles :

- un déplacement antéricur de la valve mitrale, vers 1’avant avec une coaptation de ses valvules

a leur segment moyen ;
- une elongation des feuillets ou un exces tissulaire ;
- une insertion anormale d’un muscle papillaire, qui s’insére directement sur la valve mitrale.

- des anomalies des piliers mitraux : une hypertrophie, une insertion basse voir apicale, ou
directement sur la grande valve mitrale ; ces anomalies peuvent participer a 1’obstruction de la

chambre d’¢jection du VG.

Il peut s’agir d’anomalies fonctionnelles (SAM d’un seul ou des deux feuillets mitraux, qui

est a distinguer du SAM de cordages qui peut étre lié a une autre cause) [12].

La fuite mitrale est généralement associee au SAM, sa quantification reste difficile sauf en cas
d’IM de I’endocardite ou par rupture de cordages. Lorsqu’elle est excentrée, il ne faut pas la

confondre avec un gradient dynamique.
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G-Localisation et quantification de I’obstacle intra-VG :

La CMH est la derniére dénomination d’une pathologie qui a longtemps eu plusieurs noms. Elle

est dite obstructive (CMO) en présence d’une obstruction.

L’obstruction de la CCVG est la conséquence de I’existence d’un SAM des valves mitrales
retrouvé chez un tiers des patients approximativement ; alors qu’un autre tiers des cas,
I’obstruction est latente et peut étre révélée par la manceuvre de Valsalva ou le passage de la
position accroupie a la position debout ? Chez le tiers restant des patients, il n’y a pas

d’obstruction aussi bien au repos qu’a I’effort [8].

L’obstruction peut étre sous-aortique par SAM ou médio-ventriculaire, responsable, d’ou

I’intérét du doppler couleur pour localiser son site.

L’obstruction, lorsqu’elle est présente, génére un gradient intra-VG qui a un aspect en « lame
de sabre » au Doppler continu et par un SAM a I’échographie en mode 2D et en TM. 1l s’agit

d’un marqueur majeur de la maladie [8].

Il faut différencier ce gradient localisé particulierement au niveau de la CCVG qui est
dynamique ; des obstructions qui sont fixes, par exemple : obstacle sous-aortique.

Figure 10 : Aspect typique de CMH avec un SAM (coupe PSGA, mode TM, passant par la

valve mitrale)
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Figure 11 : CMH obstructive : vues échographiques apicales 3 cavités cardiaques en
télésystole de un de nos patients [8]

A : SAM (fleche) du feuillet mitral postérieur, qui est tres long, mesuré a 30 mm (trait pointillé)

entrant en contact avec le SIV hypertrophié.

B : Méme vue en doppler a codage couleur, montrant I’accélération sous-aortique démarrant

au niveau du contact mitrale — septum, avec présence.

Par consensus, le gradient est considéré présent lorsque son pic est > 30 mm Hg et lorsqu’il est
> 50 mm Hg, on lui attribue une implication hémodynamique péjorative [12]. Le gradient est
tres variable dans le temps, et est donc labile, dépend de la volémie, peut augmenter aprés un

repas ou aprés consommation d’alcool, ou avec 1’effort [8].

Figure 12 : Gradient intraventriculaire gauche a 60 mm Hg au repos
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mesuré au doppler continu de un de nos patients

L’obstacle peut aussi étre révélé ou accentué par une reduction de la taille de la cavité du VG,
par diminution de la pré-charge ou post-charge cardiaque, ou par augmentation de la
contractilité (aprés une ESV) et/ou une tachycardie ; d’ou I’effet potentiellement délétére des

vasodilatateurs (la trinitrine) ou d’inotropes positifs (les digitaliques) [8].

H-Recherche d’anomalies apicales du VG :

Il peut s’agir d’'une CMH apicale limitée a ’apex, d’un anévrisme apical, ou d’une obstruction

apicale systolique (sans conséquence hémodynamique) [8].

Apical HCM with outpouching, Apical HCM with
Apical HCM no aneurysm aneurysm

Binder JASE 2011

Figure 13 : Aspects de CMH apicale sans et avec anévrysme apical

I-Evaluation de la fonction systolique VG :

La mesure de la FEVG faite par la méthode SBP, peut étre difficile a cause de 'HVG
importante ; elle est le plus souvent normale ou supranormale [3]. Malgré cette bonne fonction
VG, il existe des anomalies de la contraction et 1I’évolution peut se faire (dans certains cas de 2

a 5%) vers la dysfonction VG avec un pronostic sombre [13].

L’étude des paramétres de déformation (speckle tracking ou strain) dans les CMH
sarcomériques montre des anomalies segmentaires qui sont corrélées a la présence de zones de
fibrose [14] . Ainsi méme si la fonction systolique du VG est supranormale, on peut constater
une altération du strain longitudinal et radial chez les patients ayant une CMH [15], avec une

altération focale dans les zones hypertrophiées uniquement.
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L’analyse des anomalies du strain permet de suspecter certains diagnostics différentiels de la
CMH sarcomérique (par exemple : un aspect en cocarde faisant évoquer 1’amylose cardiaque).

Par ailleurs, 1’étude du SLG a un intérét pronostique chez les patients atteints de CMH.

J-Evaluation de la fonction diastolique et de I’élévation des pressions de remplissage
VG:

La dysfonction diastolique est tres fréquente dans la CMH du fait de I’hypertrophie importante,

ainsi 1’étude des PRVG permet de faire une corrélation échographique et clinique (symptémes)
et statuer la pathologie.

A I’ETT, plusieurs parametres doppler sont utilisés pour évaluer la fonction diastolique, mais
ils varient en fonction de plusieurs facteurs : 1’age, la fréquence cardiaque et les conditions de
charge, cependant plusieurs paramétres sont mesureés pour évaluer cette dysfonction

diastolique.

Ainsi, pour évaluer la fonction diastolique en cas de CMH, il est recommandé d’étudier : le flux
mitral, le doppler tissulaire (DTI) a I’anneau mitral, la dilatation de I’OG, la PAPs mais surtout
le flux veineux pulmonaire car la durée de I’onde A pulmonaire lorsqu’elle dépasse I’onde A

mitrale avec Ap-Am>30 msec des PRVG élevees [16].

La présence d’un profil restrictif [défini par un rapport des pics de vélocité de 1’onde E mitrale
et ’onde A mitrale : E/A >2 avec un TDE <150 ms] est lié & un pronostic péjoratif méme si la
FEVG est préservée [17].

Quelques etudes ont démontré une corrélation entre un rapport E/e’ élevé >12— 15 (¢’ : la

vélocité a I’anneau mitral au DP) et I’¢1évation de la PTDVG, la capacité a ’exercice et puis le
pronostic [18,19].
K-La dilatation de ’oreillette gauche :

L’OG est souvent dilatée au cours de la CMH et selon la plupart des études, son diametre antéro-
postérieur constitue un élément pronostic important [20]. La dilatation de 1’OG est

multifactorielle, due principalement a 1’élévation des PRVG et a I’IM en rapport avec le SAM.
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L-Intérét dans le diagnostic différentiel :

L’ETT est un outil important car non seulement elle permet de diagnostiquer une CMH mais
aussi d’évoquer des étiologies des CMH non sarcomériques car certains aspects
échocardiographiques peuvent orienter et faire suspecter certaines étiologies (diagnostic
différentiel) comme le montre ce tableau 1 qui figure dans les recommandations de I’ESC de
2014 [3] :

Tableau 2 : Aspects échocardiographiques évoquant des étiologies spécifiques de CMH non

sarcomeriques [3] :

Finding Specific diseases to be considered

Increased interatrial Amyloidosis
septum thickness

Increased AV valve Amyloidosis; Anderson-Fabry disease

thickness

Increased RV free wall Amyloidosis, myocarditus, Anderson-

thickness Fabry disease, Noonan syndrome and
related disorders

Mild o moderate Amyloidosis, myocarditis

pericardial effusion

Ground-glass Amyloidosis

appearance

of ventricular
myocardium on 2D
echocardiography

Concentric LVH Glycogen storage disease, Anderson-
Fabry disease, PRKAG2 mutations

Extreme concentric LVH | Danon disease, Pompe disease
{wall thickness =30 mm)

Global LV hypokinesia Mitochondrial disease, TTR-related

(with or without LV amyloidosis, PRKAG2 mutations, Danon
dilatation) disease, myocarditis, advanced sarcomeric
HCM, Anderson-Fabry disease

Right ventricular outflow | Moonan syndrome and associated
tract obstruction disorders
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M-Evaluation pronostique :

Certains parameétres sont indispensables au calcul du risque a 5ans de mort subite selon

I’algorithme proposé par I’ESC en 2014 et ont donc un impact pronostic [3] :
- L’épaisseur maximale de la paroi VG,
- Le diamétre antéropostérieur de I’OG et
- Le pic du gradient instantané sous-aortique (au repos ou apres une manceuvre de Valsalva).
Par ailleurs, d’autres paramétres et ou éléments peuvent avoir un pronostic péjoratif :
- La dilatation du VG
- La dysfonction systolique du VG (I’altération de la FEVG)
- Le profil mitral restrictif
- L’insertion directe du muscle papillaire sur la valve mitrale.
M-1-Echocardiographie d’effort :

Elle est recommandée chez les patients symptomatiques ayant un gradient inférieur a 50 mm

Hg au repos pour démasquer un gradient intra-VG (l1b, C) [3].

En revanche, elle n’est pas préconisée chez les patients asymptomatiques ou pour des gradients

supérieurs a 50 mm Hg au repos [3].

L’algorithme suivant montre le protocole des recommandations de ’ESC et ’indication de

I’échocardiographie d’effort dans la CMH [3] :
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1D and Doppler echocardiography at rest,
Valsalva and standing
Maximum provoked peak Maximum peak
LVOTO 250 mm Hg LVOTO <50 mm Hg
| ' '
see 9.1 Treament of left ventricular [ . ptomati
outflow tract obstruction | bt ‘ e e
Repeat echocardiography | year Exercice stress echoardiosn.phy‘
Maximum provoked peak Maximum provoked peak
LVOTO 250 mm Hg LVOTO <50 mm Hg
| | l
see 9.1 Treament of left ventricular i
outow tractobstruction Medial therapy
(see 9. Management of
symptoms and complications)

| ‘exerise echocardiography may be considered in indvidual patients when the presence of a LVOT gradient is relevant to |festyle advice and decisions on medical treatment.

Figure 14 : Protocole ESC pour I’évaluation et la prise en charge d’une obstruction a
I’éjection du VG [3]

A noter que 1’échocardiographie de stress pharmacologique a la dobutamine est contre-indiquée
car elle peut induire des troubles de rythmes séveres et d’autre part car elle ne reproduit pas

I’effort physiologique.
M-2-Echocardiographie de contraste :

Elle viendra compléter le bilan dans les situations ou 1’apex est mal visualisé par 1’échographie
(en cas de CMH apicale) ou que la paroi latérale du VG est mal visualisée, et/ou en substitution

de 'IRM (lla, C) ; et elle pourra également étre réalisée au cours de 1’alcoolisation septale [3].
M-3-Epreuve d’effort :
Il est indispensable pour rechercher [8] :

- Une inadaptation tensionnelle a 1’effort (définie par une PAS qui n’augmente pas ou peu a

I’effort : une augmentation de < 20 mmgh ou méme une baisse de la PAS a I’effort).

- Des troubles du rythme (TVNS d’effort de mauvais pronostic).
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- La présence d’une ischémie myocardique ; mais celle-ci est souvent mieux documentée par
une scintigraphie myocardique d’effort, a cause des troubles de la repolarisation a ’ECG de

base.
M-4-IRM CARDIAQUE :

L’IRM cardiaque fait partie actuellement du bilan pour 1’évaluation initiale de la CMH figurant
dans les recommandations de I’ESC 2014 ainsi que dans les derniéres recommandations de
I’ACC/AHA de 2020 concernant cette pathologie.

Il s’agit d’un examen d’imagerie de référence ; elle doit étre réalisée par des équipes entrainées

dans des centres spécialisés.
Elle doit étre envisagée chez tous les patients CMH, en absence de contre-indication, pour :
- le diagnostique positif

- une meilleure étude anatomique des structures cardiaques : muscles papillaires, la recherche

des cryptes du VG retrouvés chez les patients CMH sarcomériques.

- une mesure précise de I’hypertrophie et de sa localisation et distribution : (mesure de
I’épaisseur des différentes parois ainsi que la masse VG qui est non mesurable a ’ETT dans la
CMH), la visualisation de la paroi antéro-latérale, I’apex, et le VD difficiles & voire en ETT
[21].

- révéler la localisation apicale lorsque I’ETT n’est pas concluante,
- une meilleure étude fonctionnelle : la mesure exacte de la FEVG,
- visualiser les thrombus et anévrysmes du VG

- une recherche des plages de fibrose, objectivée grace aux séquences de RT apres injection de
gadolinium, qui auraient probablement un risque rythmique et un pronostic péjoratif pour le
patient [22].

- faire le diagnostic étiologique de CMH non sarcomérique et donc éliminer les diagnostics

différentiels (exemple : I’amylose cardiaque, la maladie de Fabry-Anderson).
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- aider & la stratégie thérapeutique (mise en place d’un DAI, ou pour prévoir une réduction
septale).

Tableau 3 : Recommandations ESC concernant ’IRM cardiaque dans I’évaluation de la

CMH

It is recommended that CTMR
studies be performed and
nterpreted by teams experienced
n cardiac imaging and in the
evaluadon of heart muscle disease.
In the absence of contraindications,
[CMR with LGE is recommended
(I padtents with suspected HCM
|who have iimdequate
'echocardiographic windows. in
lorder to confirm the diagnosis.
In the absence of conuraindicadons,
CMR with LGE should be
considered in patients fulfiling
diagnostic criteria for HCM, to
assess cardiac anatomy, vemricular
function, and the presence and
extent of myocardial fibrosis.

O MR with LGE imaging should be

| considered in patents with

' suspected apical hypertrophy or

| Aaneurysm.

CTMR with LGE imaging should be
considered in patents with
suspected cardiac amyloidosis.
CMR with LGE may be considered
‘before sepal alcohol ablation or
|myectomy, to assess the exient
‘and distribuvon of hyperuvophy
land myocardial fibrosis.

CMR = cardiac magnetic resonance; HCM = hypertrophic cardiomyopathy;

LGE = late gadolinium enhancement.
"Class of recommendation.

“Level of evidence
‘Reference(s) supporting recommendations.

M-5-L’HOLTER ECG : enregistrement ambulatoire :

Le monitoring ambulatoire ECG des 48h est recommandé dans 1’approche clinique initiale des
patients CMH pour 1’évaluation du risque de mort subite et d’AVC selon les recommandations
de ’ESC 2014 de la CMH (1, B).
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11 est indiqué pour I’exploration d’une syncope a la recherche de troubles de rythme ou lorsque
le patient se plaint de palpitations fréquentes ou prolongées qui sont le plus souvent en rapport

avec des arythmies supra-ventriculaires (ESSV ou FA) ou ventriculaires (ESV ou TVNS).

Chez les patients ayant des épisodes récurrents de syncopes ou de palpitations inexpliquées ou
lorsque le monitoring des 48h ne révéle pas de troubles de rythme, les holters des
enregistrements prolongés du rythme cardiaque par dispositif implantable sont indiques [3].

Tableau 4 : Recommandations ESC concernant I’Holter ECG des 48h pour ’exploration

de la syncope et des palpitations

Recommendations on investigation of syncope Recommendations on pllpitations
Recommendations Ref.*
12-lead ECG, upright Recommendations
exercise test, resting and
exercise 2D and Doppler For patients with frequent or
echocardiography. and 48- sustained palpitations, 48-hour
hour ambulatory ECG 243 ambulatory ECG monitoring is
monitoring are . recommended, to identfy the
recommended in patients )
with unexplained syncope, likely cause. :
to identify the cause of An ILR may be considered for
their symptoms. patents with frequent
An ”i ‘h:‘fld b‘:, o with palpitations, in whom no cause is
considered in patients wi er oy .
recurrent episodas of 243250 identified follqwlng prolonged
unexphined syncope, who L ECG monitoring.
| are at low risk of SCD.
2D = two-dimensional; ECG = electrocardiogram; ILR = implantable loop ECG= electrucardogmm: ILR = implantablg lDDP recorder.
recorder: SCD = sudden cardiac death. *Class of recommendation.
*Class of recommendation. b evel of evidence
“Level of evidence. .
“Reference(s) supporting recommendations. ‘Referenl:e{s} supporting recommen dations.

M-6-Coronarographie [3] :

L’angiographie coronaire, par cathétérisme cardiaque, n’est indiquée qu’en cas de FDRCVx
multiples, de symptomatologie angineuse, ou précédant une procédure invasive (une chirurgie

ou une alcoolisation septale).
M-7-Tests génétiques [3] :

Le bilan génétique est réalise a la recherche d’une mutation qui, lorsqu’elle est présente est en
faveur de forme sévére de la maladie, comme une mutation du géne codant pour la protéine T

cardiaque : TNNT2.
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L’enquéte génétique est reccommandée chez 1’adulte avec CMH pour le dépistage génétique
chez les apparentés adultes du ler degré. Elle peut étre aussi d’un grand apport pour établir et

éliminer un diagnostic différentiel de CMH non sarcomérique en absence de signes évocateurs.
M-8-Tests biologiques [3] :

Des taux élevés de : BNP/NT-ProBNP, cTNT US repréesentent des marqueurs de sévérité dans

la CMH (augmentations associées a un risque plus élevé d’événements cardiovasculaires,

d’insuffisance cardiaque et de déces).

6- Evolution de la maladie :

L’évolution clinique des patients atteints de CMH est trés variable : la maladie peut rester stable

pendant plusieurs années ou peut étre marquée par la survenue de complications [23] :

- L’aggravation des symptomes d’insuffisance cardiaque a FEVG conservée ou altéree.

- La probabilité rare mais présente d’endocardite d’Osler, surtout dans les CMH obstructives.
- La survenue d’épisodes d’ischémie myocardique (infarctus apicaux ou a coronaires saines).

- Lasurvenue de troubles de rythmes cardiaque ; qui d’une part peut aggraver I’insuffisance

cardiaque et d’autre part étre a I’origine d’AVC emboliques voir méme de MS irréversible.

- La mort subite ; complication fatale et redoutable ; reste deux fois plus fréquente chez les
patients jeunes atteints de CMH (< 30 ans) [24].

= L’un des challenges cliniques majeurs est d’identifier les patients a risque de MS.

IV- Troubles de rythmes dans la CMH :

Plusieurs cohortes et études ont suivi 1’histoire naturelle des patients porteurs de CMH et ont
constaté que ces sujets ont un risque important de survenue de troubles de rythme graves, a
I’étage atrial et ventriculaire, qui mettent en jeu le pronostic et augmentent la morbi-mortalité

de cette maladie.

Cette revue de littérature décrit la compréhension actuelle de la physiopathologie, des facteurs

de risque de la survenue des arythmies auriculaires et ventriculaires, de leur fréquence, des
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complications létales attribuées a ces TDR et surtout la mort subite dans la CMH. Enfin, les
indications des avancées thérapeutiques, en prévention primaire et secondaire, pour réduire le
risque de la MS. Le tout a la lumiére des recommandations les plus récentes de I’ESC de 2014

et celles de I’ACC/AHA de 2020.

1)- Physiopathologie des arythmies auriculaires et ventriculaires :

De nombreuses études se sont intéressées a comprendre les mécanismes qui aboutissent a la
genese des troubles de rythme qui surviennent au cours de la CMH. Les données retrouvees
dans la littérature sont les suivantes :

Dans le cceur CMH, les régions ou [I’hypertrophie ventriculaire est bien marquée
correspondent ; sur le plan histologique ; a une désorganisation architecturale avec de la fibrose
diffuse et une augmentation des dépdts de collagéne dans la matrice myocardique [25,26]. Les
consequences electrophysiologiques incluent les troubles de conduction a 1’étage supra-
ventriculaire, type retard ou blocage complet, et intra-ventriculaire donnant des complexes QRS
fragmentés et un microvoltage [27]. Le RT au gadolinium a I'IRM cardiaque refléte

I’installation de cette fibrose de fagon non invasive.

L’ischémie peut également jouer un réle dans I’arythmogenése. Les artéres coronaires intra-
murales qui traversent le myocarde hypertrophié, peuvent se remodeler avec le temps avec
hypertrophie de leur paroi vasculaire et réduction de leur lumiére ce qui peut entrainer une

ischémie voire une nécrose myocardique en aval [28, 29].

L’analyse des enregistrements intra-cavitaires des patients CMH a haut risque implantés de
DAL, a révélé I’existence aussi bien des TV monomorphes que des FV avec une fréquence
similaire [30]. La FV peut prendre naissance et s’initier dans un substrat myocardique
désorganisé, alors que la TV monomorphe résulte des ré-entrées qui s’organisent autour des
cicatrices du myocarde CMH pathologique dans la plupart des cas. L’efficacité de la stimulation

anti-tachycardisante du DAI est ; par ailleurs ; en faveur du mécanisme de ré-entrées [31].
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Enfin, le substrat dans la CMH semble sensible a la stimulation sympathique avec 1’apparition
de tachycardie sinusale et de fibrillation auriculaire rapidement conduite fréquemment

observée, et précédant la survenue de TV ou de FV [30].

On retrouve également ici, dans la genése de I’arythmie, les bases de 1’arythmogenése

composant le fameux triangle de Coumel avec [30] :

- un substrat électrophysiologique qui peut étre le support et entretenir un trouble de rythme
(comme une cicatrice ischémique, une séquelle de nécrose, une plage de fibrose, un faisceau

accessoire ou une zone de reentrée) ;

- une gachette correspondant a des facteurs nécessaires déclenchants comme une extrasystole,

une tachycardie, une ischémie myocardique, un exercice et un effort physique intense ;

- enfin des modulateurs qui favorisent la conduction a I’intérieur du circuit ou potentialisent la
sensibilité des substrats anatomiques (des modulateurs électrolytiques : une hypomagnésemie
ou hypokaliémie ; neurohumoraux : une chute de la PA ou un déséquilibre du SNA ou une
stimulation du systéeme nerveux sympathique ; ou métaboliques : une acidose ou une cascade

ischémique).

Cela peut expliquer par exemple la survenue de la MS au cours de 1’exercice sportif chez les

sportifs et les athlétes de haut niveau.

On distingue classiquement les TDR retrouvés chez les patients atteints de CMH :

2)- TDR supra-ventriculaires :

2-1) La fibrillation auriculaire :

A - Définition et classification :

La FA est définie par ’apparition d’une activité atriale anarchique caractérisée par des
dépolarisations rapides et totalement désorganisées (avec une fréquence de 400 a 600 par
minute) avec disparition du rythme sinusal (qui correspond a une activite atriale bien organisée)
et qui a en conséquence 1’accélération de la cadence ventriculaire [32]. I1 s’agit d’une arythmie
supraventriculaire.
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Ces dernieres recommandations classent la FA en plusieurs catégories selon son mode
d’apparition et de régression, sa durée ..., on y distingue principalement, la FA permanente,

persistante et la FA paroxystique, qu’on a cherché chez nos patients.

Nous rappelons que la FA paroxystique correspond a tout épisode de FA qui apparait et se
réduit spontanément ou par cardioversion en < 7jours avec restauration du rythme sinusal,
généralement en moins de 48heures. La FA persistante est celle qui dure >7jours alors que la
FA permanente est une FA acceptée (si la tentative de réduction ou ayant échoué par

cardioversion électrique ou pharmacologique ou par ablation).

Une nouvelle notion a émergé dans ces derniéres recommandations de I’ESC, est ce que 1’on
appelle AHRE (atrial high-rate episode ou épisodes auriculaires a haute fréquence), définies
comme une fréquence atriale > 175 bpm d’une durée > 5 minutes fréquents chez les patients
avec stimulateurs cardiaques ou défibrillateurs sans antécédent de FA et qui seraient aussi
associés a un risque thromboembolique accru (mais plus faible que dans la FA clinique) d’ou
I’intérét de les chercher [32].

B - Incidence et prévalence de la FA dans la CMH :

Dans la CMH, la FA est le trouble de rythme le plus commun et le plus fréquent. Son incidence
et sa prévalence varient selon les études : son incidence sur deux méta-analyses importantes est
de 2.99% a 3.08% patients/an et sa prévalence est de 21.62% a 22.45% des patients [33].

Selon une large étude réalisée au Japon en 2009, 28% des patients atteints de CMH avaient une
FA documentée ; paroxystique ou permanente ; avec une prévalence qui était 4 a 6 fois
supérieure a celle des sujets du méme age dans la population générale, et son incidence était de
3%/ an [34].
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Tableau 5 : Prévalence de la FA dans la CMH

selon Guttman et AL, Atrial fibrillation and thromboembolism in patients with hypertrophic

cardiomyopathy : systematic review. Heart 2014

Study
ID

Robinson K et al 1990
Cecchi F et al 1995
Shigematsu Y et al 1995
Higashikawa M et al 1997
Cecchi F et al 1997
Maron B et al 1999
Maron B et al 2000
Olivotto | et al 2001

Doi Y 2001

Maron B et al 2002
Ogimoto A et al 2002
Tani T 2004

Ozdemir O et al 2004
Ho H et al 2004

Losi MA et al 2004
Cecchi F et al 2005

W LT
fh

Prevalence
of AF (95% CI)

30.00 (23.19, 36.81)
28.00 (21.81, 34.19)
26.00 (17.04, 34.96)
2280 (13.77. 31.83)
37.30 (28.26, 46.34)
18.00 (13.48, 22.52)
21.00 (18.07, 23.93)
22.00 (18.29, 25.71)
24.00 (15.23, 32.77)
21.30 (18.63, 23.97)
19.00 (12.45, 25.55)
22.00 (15.16, 28.84)
34.00 (23.62, 44 38)
35.00 (26.39, 43 61)
13.30 (7.87. 18.73)

18.00 (16.05, 19.95)

Lee et al 2006 —— 7.50 (-0.66, 15.66)
Kitoaka H et al 2006 - 25.00 (17.75, 32.25)
Lee et al 2007 - 12.20 (7.18, 17.22)
Nagai T et al 2007 — 24.00 (16.02, 31.98)
Bunch T et al 2007 — 14.00 (6.67, 21.33)
Kubo T et al 2009 —— 28.00 (22.55, 33.45)
Papavassiliu et al 2009 ' ——> 4300 (32.60, 53.40)
Pedrosa et al 2010 —_— 16.25 (8.17, 24.33)
Tani T et al 2011 S 23.00 (14.83, 31.17)
Moon J et al 2011 & 16.00 (12.63, 19.37)
Maron B et al 2012 34 .60 (16.32, 52.88)
Overall (I-squared = 78 9%. p = 0.000) 22.45 (20.13,24.77)

NOTE: Weights are from random effects analysis
T

-0

-53.4 0 534

C- Profil clinique de la FA [35] :

Dans une étude qui a étudié une large cohorte de 480 patients atteints de CMH provenant
d’Ttalie et des USA, qui s’est intéressé a I’analyse de la survenue et de I’impact de la FA dans
cette population spécifique : 107 patients ont présenté une FA : ce qui correspondait a une

prévalence de 22% des patients et a une incidence de 2% par an.

La FA paroxystique était la forme clinique la plus fréquente présente chez 77 patients (dont
44% ont présenté 4 épisodes, et 10% ont présenté 10 épisodes de FA paroxystique) et puis 32
de ces patients ont une évolution subséquente vers la FA chronique.

La FA chronique était d’emblée présente chez 30 patients de ces patients.
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Dans notre série de patients, 6 patients sur les 30 patients avaient de la FA connue (20% des
patients), dont 2 patients, la FA était la manifestation initiale qui a révélé la maladie et a conduit
au diagnostic de CMH. Durant le suivi : 5 (16%) ont développé une FA paroxystique aprés un
intervalle de temps variable depuis le diagnostic initial de la pathologie, avec un passage en FA

permanente chez 2 patients (soit 6,66%) sur les 4 ans et demi de suivi.

D- Les facteurs de risque impliqués dans I’augmentation de I’incidence de la FA au cours
de laCMH :

= Nous citons d’abord, les facteurs généraux et communs qui ont été établi par les
derniéres recommandations de I’ESC de 2020, concernant la survenue de FA et qui sont

représentés dans la Figure 11 [32] :
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Figure 15 : Facteurs de risque impliqués dans I’augmentation de ’incidence de la FA

selon les recommandations de ’ESC 2020 concernant la FA [32]

= Tous ces facteurs de risque ont été recherchés chez nos patients, mais nous nous
sommes intéressés spécialement aux facteurs de risque qui seraient spécifiques de la

survenue et de la genese de la FA dans la CMH :

= Le passage en FA constitue une évolution de la maladie qui est associée a un pronostic
péjoratif. Elle apparait surtout chez des patients souvent agés et présentant des comorbidités

[36].
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= L’ensemble des études menées dans le méme sens, ont affirmé que les parameétres les
plus puissants reconnus et associés a la FA sont I’age, ’HTA, ainsi que les diameétres et volumes

atriaux que nous développerons dans les paragraphes suivants [35, 36].

1-Le terrain :
1-a- L’ age :
= L’age est un facteur prédicteur important dans la survenue de la FA dans la population

générale mais aussi celle porteuse de CMH, comme le rapporte les différentes études.

= Une large étude rétrospective, multicentrique et longitudinale, a été menée entre 1986
et 2008 sur une cohorte de 4248 patients atteints de CMH hospitalisés dans les services de
cardiologie des CHU de plusieurs pays (Angleterre, Espagne, Italie et Gréce) et qui s’est
intéressée au méme sujet a montré que : 1’age est un facteur dominant dans la survenue de la
FA chez cette population : La FA était rapportée chez 740 patients ( soit 17% des patients) avec

un age moyen de survenue de 53 ans (14% de ces patients) [37].

= Dans notre série : la prévalence de la FA augmentait progressivement avec 1’dge
surtout chez les sujets agés de > 60 ans (certains avaient des facteurs de risques cardio-
vasculaires : HTA, un diabéte, une notion de tabagisme...). Cependant, la FA n’était pas rare
chez les patients jeunes de < 50 ans (2 patients, soit 6% de nos patients), et chez qui elle est

associée a un haut risque de complications chez ces patients atteints de CMH.
1-b- Le sexe :

Les deux études citées précedemment rapportent une plus grande incidence et prévalence de de
la FA dans la CMH chez la femme avec : les patientes représentaient 43% des patients avec

FA et CMH dans la premiére étude [35], et 39 % dans 1’étude multicentrique [37].
C’était le cas également dans notre étude : 40 % des patients avec FA étaient des femmes.
1-c- la classe fonctionnelle de la dyspnée :

La dyspnée est un symptdme fréquemment retrouvé chez les patients atteints de CMH, sa classe

fonctionnelle varie avec 1’évolution de la maladie et I’apparition de nouveaux facteurs y
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compris la FA.

L’apparition d’une FA de novo, quel que soit son devenir paroxystique ou permanente peut

s’accompagner de signes cliniques dyspnée, palpitations, précordialgies....

Les patients présentant de la FA peuvent étre completement asymptomatique ou étre en classe
I de la NYHA, cependant d’autres peuvent présenter une dyspnée classe III voire IV en cas de

congestion cardiaque.

2-Parameétres électriques prédictifs de la survenue de la FA dans la CMH :
2-a-Genese de laFA :

Les modifications structurelles et fonctionnelles de 1’OG font partie du remodelage qui survient
au cours de la CMH et s’accompagnent d’instabilité électrique de 1’OG qui devient alors un

substrat arythmogéne pour la genése d’arythmies atriales [38].

La fibrose interstitielle accompagne le remodelage et altére la composition et la fonction du
tissu atrial. Elle interfére sur la conduction des impulsions électriques, perturbe le couplage
électrique des myocytes, prolonge ainsi le temps de conduction intra et inter-atriale et rend la
propagation des influx sinusaux hétérogéne [38].

Par ailleurs, du fait de I’hyperpression qui régne dans 1’0OG ; qui est généralement dilatée dans
la CMH (voire la partie physiopathologie citée ci-dessus) ; le potentiel diastolique maximal des
myocytes est réduit et ces derniers sont facilement dépolarisés, ainsi la susceptibilité
arythmogéne est élevée [38].

=>» On peut dire qu’il s’agit d’une authentique myopathie intrinséque atriale caractéristique

de la CMH d’ou découlent I’ensemble des conséquences rythmiques et autres [38].
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Figure 16 : Fibrose interstitielle atriale dans la CMH
2-b-ECG :
L’ECG des 12 dérivations fournit des informations concernant 1’onde P :

=>» Dans la CMH : les études ont montré qu’une P max >134.5 ms et une PWD > 52.5 ms
prédisaient la survenue de la FA avec une sensibilité de 92% et une spécificité de 91%
avec [38]:

- P max : la durée maximale de I’onde P : refléte la prolongation de la durée de conduction

intra et inter-atriale.

- PWD : la dispersion de I’onde P : correspond a la différence entre la durée de la plus longue

onde P (P max) et la plus courte (P min) et refléte ’hétérogénéité de la conduction atriale.

=>» Une autre étude a montré que I’aspect et la durée de I’onde P sinusale pouvaient prédire
I’occurrence d’une FA : telle q” une onde P bifide ou aplatie ou de durée longue > 140 ms
percue surtout dans les dérivations DIl ou V1 d’ou la relation établie entre la durée de I'onde P
et la survenue de la FA [39,40].
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Maximum P wave Minimum P wave

duration (Pmax) duration (Pmin)
Pmax 110 ms|, Pmin 70 ms f¢»
A

P wave dispersion (PWD) = Pmax — Pmin =40 ms

Figure 17 : Mesure de la P max et de la PWD a ’ECG [38]

Dans notre étude : les deux patients qui ont développé ultérieurement de la FA permanente

avaient une durée maximale de I’onde P > 135 msec et une PWD> 53msec.
2-c-Holter ECG ou interrogation de device :

Le monitoring de longue durée du rythme cardiaque grace a I’holter ECG, ou aux dispositifs
connectés ou I’interrogation de pacemaker, pour le dépistage de la FA est recommandé chez les

patients CMH selon les recommandations ESC cités précédemment [3].

Ce monitoring permet d’évaluer la fréquence cardiaque, rechercher des épisodes de FA
paroxystique, des épisodes de TSV qui peuvent précéder 1’apparition de la FA et enfin, de

rattacher les symptdmes rapportés a la récidive de FA.

La recherche de ces épisodes de FAP est tres importante car ils peuvent conduire a une poussée
d’insuffisance cardiaque aigue ou d’accident embolique cérébral, et donc la détection précoce
de ces épisodes va avoir une implication thérapeutique pour le patient [3].

Le diagnostic de la FAP repose alors sur la constatation d’un rythme non sinusal (absence

d’onde P), irrégulier (espaces R-R irréguliers) d’une durée > 30 secondes.

Dans notre étude : 5 patients soit 16% des patients ont présenté de la FA paroxystique a I’holter

ECG : Ces épisodes n’étaient pas précédés de TSV.

= D’ou I’importance de faire holter 48h selon recommandation
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3-Parameétres et mesures de I’oreillette gauche prédictifs de la survenue de la FA :

Au cours de la CMH, il survient un remodelage structurel et fonctionnel de 1’OG qui peuvent
entrainer un remodelage électrique arythmogéne prédisposant ainsi les patients a 1’apparition
de la FA [38].

Plusieurs parametres ont été étudiés a I’imagerie cardiaque pour quantifier I’importance de ce

processus de remodelage et leur valeur prédictive dans le développement de la FA :

ATPETT :
3-a- Volume de ’OG [41] :

Dans une étude rétrospective qui a été menée sur 141 patients avec CMH, 31 patients (22% des
patients) ont présenté de la FAP : le volume maximal de I’OG, indexé a la surface corporelle,
mesuré a I’ETT, était le parametre le plus spécifique dans la survenue de la FAP chez cette
population : il y avait une relation linéaire entre I’importance du volume de I’OG et I’incidence
de la FAP. Ce volume était significativement augmenté par rapport aux personnes CMH qui

n’avait pas fait de PAF documentée.

= Ce parametre paraissait le plus puissant dans cette étude, car avec 1’élargissement de
1I’OG, la mesure en mode TM, de son diamétre antéro-postérieur devenait moins exact et donc

moins fiable pour 1’étude.

La mesure du volume de I’OG indexé a la SC s’est faite dans cette étude par la méthode
Simpson Biplan a ’ETT (méthode de sommation des disques), en contournant correctement
I’endocarde de 1’0OG, successivement sur les coupes 4 et 2 cavités. La formule de calcul étant

intégrée dans 1’échographe.

= Cette méthode de mesure du volume de I’OG semble étre fiable et reproductible et
donne des valeurs similaires a celles calculées par les techniques de référence pour la mesure
du volume de I’OG a savoir le scanner et I’IRM cardiaque. Elle permet donc une estimation
réelle de la taille de ’OG.
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Tableau 6 : Tableau révélant les mesures du diamétre et du volume de I’OG chez les

patients CMH avec FAP en comparaison avec les patients CMH sans FAP [41] :

Parameétres étudies : Patients avec FAP Sans FAP
APETT Nb=31 Nb=110
LA dimension (cm) 41206 37206

LA volume, maximum (mL) 730197 4747148

LA volume, minimum (mL) 369158 241105
Indexed LA volume (mL/m?) 4342120 294:88

= Les résultats de cette étude ont établi une corrélation entre la taille de I’OG représentée
par le volume OG et le volume OG indexé a la SC et la survenue de FAP, le volume indexé
moyen était de 43,4+/-12 ml/m2 de SC.

= L’analyse de la courbe ROC a révélé¢ un volume maximal de ’OG de 56 ml pour
identifier les patients avec une FAP avec une sensibilité de 80% et une spécificité de 73%, et
une valeur de 34 ml/m2 concernant le volume indexé/sc pour identifier ces patients avec une

sensibilité de 80% et une spécificité de 70%.

= Le volume de I’OG (volume indexé) était donc le paramétre le plus puissant pour la
prédiction de la survenue de la FA chez les patients CMH. Et d’autre part, la relation entre le

diamétre antéro-postérieur et le volume de I’OG n’est pas linéaire.
3-b- Le diamétre antéro-postérieur de I’OG :

Plusieurs études se sont intéressées a 1’analyse de ce paramétre afin d’établir son impact

prédictif sur la survenue de la FA chez les patients CMH :

= Olivotto et al, dans une large cohorte de patients avec CMH, ont identifié plusieurs
facteurs predicteurs de FA : le paramétre le plus puissant, a coté de 1’age et la classe
fonctionnelle de la NYHA, était le diamétre antéro-postérieur de I’OG en mode TM. A noter

qu’une dilatation légere de I’OG est commune chez les patients CMH probablement en
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consequence & la dysfonction diastolique associée a un VG hypertrophié et non compliant [42].

= Une autre grande étude conduite en 2014, a regroupé les résultats de 33 séries d’études
rétrospectives avec un total de 7381 patients avec CMH et a trouve que les deux parametres
prédictifs de la survenue de la FA étaient : I’age et le diamétre antéro-postéricur de 1’0OG
avec [43] :

=>» Une moyenne de 38,03 mm pour ce diamétre, chez les patients CMH qui ont fait de la FA

alors qu’ils étaient en RRS lors du diagnostic initial.

=>» Une moyenne de 45,37 mm pour ce diametre, chez les patients CMH étaient en FA

chronique lors du diagnostic initial [43].
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Tableau 7 : Tableau regroupant les résultats des différentes études ayant étudié différents

parameétres prédictifs de la survenue de la FA dans la CMH [42] :

Table 2
Risk factors for AF in patients with HCM
LA Size, HCM +
S_tudy Patiﬁts Conclusion/Measure AF vs HCM No AF
Tani,’ 141 (22% had PAF) Increased LAV = 41 £ 6 mmvs 37
2004 increased PAF + 6 mm, P<.0006
Han etal,"’ 612-94 (15.4%) had Increased LAD/BNP
2008 AF - >43 (6.0%)
sustained 51 (9.4%) PAF
Papavassiliu 87 (42% had LGE/LAV 68 + 24 mU/m? vs 46 £
et al,'? 2009 documented AF) 18 mU/m?, P<.0002
Girasis et al,'” 30 (all with 1 LA anteroposterior 46.1 £ 59vs40.0 £
2013 documented PAF) diameter, prolonged 4.7 mm,. P<.001
P-wave
Doi & Kitaoka® 91 LAD increased = 43 + 6vs 36 +
2001 increased AF 5 mm, P<.01
Tian et al,” 654 LAD increased = 45 + 8vs 39 =
2013 AF increased 6 mm, P<.001
Guttman,” 7381 LAD is a predictor 45.37 mm (95% Cl 41.64-
2014 Heart of AF 49.04) vs 38.03 mm
(95% Cl 34.62%-41.44%)

Selon les recommandations de I’ESC de 2014, les patients qui ont un diamétre de ’OG > 45
mm doivent faire un Holter ECG des 48 heures tous les 6 a 12 mois pour détecter 1’apparition

d’une FA (lla, C).

3-c-Fonction de ’oreillette gauche :

\

Des études se sont intéressées a I’analyse de la fonction de I’OG qui associe les
fonctions : pompe, réservoir et conduit ; qui pouvait étre analysée par plusieurs parametres

performants, tel que le strain de I’OG (voire tableau 7).
= L’¢étude de la fonction de I’OG n’a pas été faite dans notre étude.

Dans notre étude : chez nos patients qui avait ou ont développé de la FA ou FAP
Volume de OG en moyenne = 50 +/- 15 ml et indexé= 45+/-11ml/m2 sc
Diametre antéro-postérieure = 44mm-+/- 5 mm

Fonction : non étudiée

L’ensemble de ces mesures se rapprochent des données de la littérature.
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B- A L’IRM CARDIAQUE :

1-Etude anatomique et fonctionnelle de I’OG :

Plusieurs études ont montré que les deux parametres les plus robustes dans la prédiction de la

FA sont : I’augmentation du volume de I’OG (LAV) et I’altération de sa fonction, et qui sont

supérieurs au diametre de I’OG seul, comme le montre le tableau suivant [38] :

Tableau 8 : Comparaison de la structure et de la fonction de I’OG chezles patients CMH

avec et sans FA [38] :

Sample size LAVI (mL/m?) LA function
Author, year of publication”®ee"< AF No AF AF No AF AF No AF
Maron et al., 2014"' 41 3372 72428 54420 LA ejection fraction (%)
36+10 46+ 12
Papavassiliu et al., 2009'® 37 50 68424 46+ 18
Debonnaire et al., 20172 41 201 47+ 15 37+13 LA strain (%)
186+75 240478
Tuluce et al., 2016'7 18 51 62419 44+ 16 LA total emptying fraction (%)
43410 47+10
Tani et al,, 2004'® 31 110 43+ 12 30+9
Losi et al., 2004%' 20 130 49 32413 LA fractional shortening (%)
13+4 21+5
Siontis et al., 2014° 650 3023 62+ 38 45+ 16

Etude de la fonction de I’OG via deux parametres :

-La fraction d’¢jection de I’OG qui était <38%

- Le volume télé-diastolique de I’OG >118 ml

=> étaient les marqueurs de susceptibilité de survenue accrue de la FA dans la CMH avec une

VPN de 95%.

=>» Seul le premier paramétre a été étudié dans notre série. En effet, plusieurs patients n’ont

pas bénéficié d’IRM cardiaque pour des raisons différentes ce qui constitue une des limites dans

notre étude.
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2-Etude du rehaussement tardif [44] :

L’extension du RT ou LGE correspond a des régions de fibrose myocardique retrouvee dans le
cceur CMH et faisait partie de cette atteinte intrinseque du myocarde atrial. La FA était
frégquente chez les patients qui avaient une fibrose myocardique étendue selon plusieurs études

multivariées.

Les patients atteints de CMH et qui avaient de la FA avaient a 'IRMc un diamétre de I’OG et
un LAV augmenté mais également un LGE/RT étendu et important en comparaison avec ceux
qui n’avait pas fait de FA documentée. Cependant, le LGE était un facteur moins prédictif dans

la survenue de la FA que I’est la dilatation de ’OG évaluée par le volume de I’OG (LAV).

Selon plusieurs études, 1’analyse de la localisation des RT montre que le dépot de fibrose
myocardique sur le point d’insertion postérieur du VD/VG est non seulement associé a un LAV
augmenté mais prédit, de facon indépendante, I’apparition d’une FA de novo. Ainsi le RT

permet de dépister les patient qui auraient une prédisposition a faire de la FA.

Figure 18 : Coupes en IRMc d’un patient CMH montrant différentes localisations du RT

Dans notre série, le RT non ischémique était retrouvé chez 85% des patients (qui avaient une

IRM cardiaque) dont 31 % avaient de la FA (ancienne ou de novo).
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A) RT aux jonctions VD-VG/ B) RT intra-myocardique C) RT sous-endocardique

LA Structural LA Electrical LA Functional
remodeling remodeling remodeling
ECHO PWD 52.5 ms ECHO
LAVI 37 mL/m LA Strain 23.4%
Pmax >143.5 ms
CMR CMR
LAV 118 mL LAEF 38

High Risk For AF
development
Screen with rhythm monitoring
consider anticoagulation

Figure 19 : lllustration des différents parameétres : électriques, échographiques et a ’IRM

Prédictifs de la survenue de la FA dans la CMH
2-Autres parameétres prédictifs de survenue de FA dans la CMH :

a-Biologiques : Troponines cardiaques et BNP

Les troponines et BNP sont des biomarqueurs dont les taux sériques ont une valeur diagnostique
et pronostique dans plusieurs pathologies cardiaques y compris la CMH, mais leur utilisation
dans la stratification de risque de FA dans la CMH n’est pas établie ni approuvée par les études

[40].

Le BNP étant augmenté en cas de CMH associée a la FA, sa valeur prédictive dans la survenue
d’une FA de novo reste modeste avec un cut-off de 720 pg/mL pour le NT-pro-BNP avec une
sensibilité de 72% et une spécificité de 60% [40].

Etant donné leur faible potentiel de prédiction de FA, les troponines cardiaques et BNP ne sont
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pas recommandés dans la stratification de risque dans cette population.

b-L’atteinte ischémique dans la CMH et la FA [45] :

Selon une récente étude multicentrique prospective menée entre Décembre 2017 et Aout 2020
et qui s’est intéressée a I’impact de 1’ischémie sur la survenue des arythmies dans la CMH : il
y a une forte association évidente entre la dysfonction microvasculaire coronaire (étudiée a
I’TRMc) et la genése des troubles de rythme supra-ventriculaires et principalement la FA. Il a
été montré qu'une aggravation de 10% de I’ischémie s’accompagne d’une augmentation de
67% de risque d’apparition d’une FA de novo, et que cette association est entierement
indépendante des facteurs de risques prédictifs de la FA dans la CMH qui sont connus comme
I’age, le volume et le diamétre atrial gauche, ou les autres marqueurs de sévérité comme
I’obstruction de la CCVG et 1’épaisseur pariétale maximale du VG.

Par ailleurs, les épisodes récurrents d’ischémie contribuent a la dysfonction diastolique et a
I’hyperpression dans 1’OG et favorisent la survenue de FA dans la CMH.

L’évaluation de I’atteinte ischémique et surtout 1’atteinte microvasculaire coronaire pourrait

faire partie de I’approche pour I’évaluation et la stratification du risque rythmique dans la CMH.
2-2) Les autres troubles de rythme supra-ventriculaires [46] :

De nombreuses études, sur d’importants échantillons, qui ont étudié les TDR chez les patients
CMH ; grace aux nombreux enregistrements Holter de longue durée ou interrogations de
device ; ont révelé la survenue de différents TDR supra-ventriculaires de fréquence variable,
on retrouvait :

= La FA qui était le TDR-SV le plus fréquent dans la CMH mais aussi

= Le flutter auriculaire

= Les ESSV (premature supraventricular contraction) monomorphes ou polymorphes, de
couplage variable

= Les TSVNS

= Les tachycardies sinusales

Ces etudes se sont interessées egalement au potentiel de survenue des evénements cardio-

60



vasculaires : mort subite, AVC, insuffisance cardiaque liés a D’apparition de la FA

principalement mais aussi aux autres TDR-SV.

Tableau 9 : Incidence des ESSV selon les enregistrements Holter chez les patients CMH

avec et sans événements cardio-vasculaires [46] :

Control HCM p HCM with HCM without  p
(n=55) (n=106) cardiovascular cardiovascular
events (n = 19) events (n =87)

I-'n:mulun: SLIPril\"L‘I]lrIE ulur contraction

Total count 1718 361 1,287 0.007 951+ 1,914 231+ 1,075 0.13
Incidence of single 54 (98) 104 (98) 0.98 18 (95) 86(99) 0.33
Number of single 0.004 0.061
1-99 54(98) 82 (77) 11(58) 71(83)
100-499 0 13 (12) 3(16) 10(11)
500-999 0 3(3) 2(11) 1(1)
1,000 0 6 (6) 2(11) 4(5)
Incidence of bigeminy 0 17 (16) 0.002 4(21) 13(15) 0.36
Incidence of couplets 23(42) 61 (58) 0.042 12(63) 49 (56) 0.39
Number of couplets 012 0.22
1-9 23 (42) 48 (45) 7(37) 41 (47)
10-49 0 7107) 3(16) 4(5)
50-99 0 2(2) 1(5) 1(1)
=100 0 1 (4) 1(5) 3(3)
Incidence of triplets or more 16(29) 50 (47) 0,001 11(58) 39 (45) 0,30
Duration of triplets or more 0.43 0.88
<30s 16(29) 47 (44) 10(53) 37(43)
230s 0 3(3) 1(5) 2(2)

Dans notre étude, les données des holters ECG réalises chez nos patients ont révélé la présence
des autres TDR supra-ventriculaires : les ESSV étaient fréquentes chez nos patients, elles
étaient retrouvées chez 90% des patients, elles étaient surtout monomorphes (seuls 5% des
patients avaient présenté des ESSV polymorphes). Nous avons enregistré des ESSV en
doublets, en triplets et en bigéminisme chez 3%, 3% et 23% des patients respectivement.

2-3) - Syndrome de Wolf Parkinson White dans la CMH :

Plusieurs cas ont été rapportés dans la littérature de patients CMH qui présentent de facon
concomitante un syndrome de WPW, cette association constitue une forme particuliére distincte
de la CMH classique [3]. Cependant le lien de causalité effet entre la survenue de ce syndrome
qui peut étre causé initialement par la CMH ou autres cardiomyopathie reste encore débattu.

Des séries ont rapporté dans quelques cas I’existence d’un syndrome de WPW associé a la
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CMH suggérant I’existence d’une mutation génétique particuliere qui peut engendrer la
combinaison des deux pathologies, ce qui est le cas du géne 7g35 [17].

Dans notre étude : aucun patient n’avait un syndrome de WPW associé ou révélant sa CMH.

3) Les troubles de rythme ventriculaires :

a- Genese des TDR ventriculaires : voir partie physiopathologie

b- Profil des TDR-V :

= ESV (ou PVC) : de morphologie, de couplage et de fréquence variables comme le
montre le tableau selon une étude qui a comparé 1’incidence de ces ESV chez les patients CMH

avec et sans événements cardiovasculaires :

Tableau 10 : Incidence des ESSV selon les enregistrements Holter chez les patients CMH

avec et sans événements cardio-vasculaires [46] :

Control HCM p HCM with HCM without  p
(n = 55) (n=106) cardiovascular cardiovascular
events (n = 19) events (n =87)

Premature ventricular contraction

Total count 3t4 298+ 1,449 0.04 145+295 3324159 0.31
Incidence of singles 36 (65) 88(83) 0.012 18 (95) 70 (80) 0.12
Number of singles 0.005 0.99
1-99 36(65) 63(59) 13 (68) 50 (57)
100-499 0 14(13) 3(16) 11 (13)
500-999 0 5(5) 1(5) 4(5)
21,000 0 6(6) 1(5) 5(6)
Incidence of bigeminy 0 10(9) 0.013 3(16) 7(8) 0.25
Incidence of couplets 0 37(35) 0.001 7(37) 30 (34) 0.85
Number of couplets - 0.57
1-9 0 31(29) 6(32) 25(29)
10-49 0 3(3) 1(5) 2(2)
50-99 0 3(3) 0 3(3)
=100 0 0 0 0
Incidence of triplets or more 0 24(23) - 5(26) 19 (22) 0.44
Duration of triplets or more - -
<30s 0 24(23) 5(26) 19 (22) 0.44
230s 0 0 0 0

Cette étude a conclu que ’incidence et la fréquence des ESV n’étaient pas différents chez les
deux catégories de patients CMH avec et sans événements cardio-vasculaires : les résultats

étaient presque similaires [46] .
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= TVNS[3]:

- Est définie par la survenue de > 3 ESV avec une fréquence ventriculaire > 120 bpm, de
duree <30 secondes, retrouvée sur un enregistrement Holter et s’arrétant spontanément.

- Sa prévalence augmente avec 1’age et est corrélée a I’épaisseur maximale de la paroi du
VG et la présence d’un RT du gadolinium a I’IRMc.

- Survient le plus souvent aprés un effort ou exercice intense.

- Estun des facteurs de risque de la mort subite dans la CMH, mais sa présence n’implique
pas a elle seule un traitement anti-arythmique.

=2 TV/IFV[3]:

- Est définie par la survenue de > 3ESV avec une fréquence ventriculaire >120 bpm et de
durée > 30 secondes. Elle est dite soutenue.

- Elle peut étre monomorphe ou polymorphe

- Saprévalence est faible dans la CMH.

- Safréquence augmente en cas d’anévrysme apical.

- Elle fait partie des FDR les plus puissants dans la survenue de MS

- Sa survenue doit faire considérer I’implantation de DAI et le traitement anti-arythmique
par : bétabloquants ou amiodarone pour réduire le risque de récidive ultérieure.

- Une EEP ainsi qu’une ablation peuvent étre considérees selon les recommandations de
I’ESC.

- N.B: elle comporte aussi I’arrét cardiaque ressuscité sur présumée TV/FV, la présence de
TVNS sur I’holter ECG ou interrogation de DAI.

Les ESSV étaient fréquentes chez nos patients, elles étaient retrouvées chez 76% des patients,
elles étaient surtout monomorphes. Nous avons enregistré des ESV en doublets et en triplets
chez 10% des patients, et un seul phénomeéne de R/T chez une seule patiente qui avait présenté
aussi 4 épisodes de TVNS a elle seule, spontanément résolutifs. Aucun épisode de TV/FV n’a

eu lieu chez nos patients.
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c- FDR des TDR-V :

4)L’Age [47] :

Etablir et expliquer la relation complexe entre I’age (comme facteur de risque), la survenue de
TVNS et le risque de MS reste peu claire malgré les résultats de nombreuses études qui se sont
penchées sur le sujet.

Chez les sujets agés, I'incidence augmentée des TVNS pourrait étre expliquée par la perte
progressive des myocytes et ’installation de fibrose. Ce qui n’est pas le cas chez les jeunes
patients CMH, chez qui la fibrose ne s’est pas encore constituée et les myocytes sont encore

préservés et chez qui donc, la survenue de TVNS reste rare.

Cependant, I’apparition de TVNS chez les jeunes patients, est probablement le reflet d’un
substrat arythmogeéne potentiel causé par des désordres myocytaires, une ischémie myocardique

ou une dysautonomie.

La figure suivante montre I’incidence de survenue des TVNS chez les patients CMH selon I’age
de détection sur I’enregistrement Holter révélée par une large étude qui s’est étendue sur une
durée de 13ans, et qui a inclut 531 patients CMH dont 104 patients soit 19,6% ont présenté des
TVNS:
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Tableau 11 : Incidence des TVNS selon ’dge dans une population CMH [47]
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Selon cette méme étude, la proportion des TVNS augmentait avec 1’age mais il n’y avait pas de
relation entre, la durée, la fréquence ou le nombre de TVNS et le pronostic a tout age y compris

la mort subite.

5ECG :

Une ¢tude s’est intéressée a I’analyse de la relation entre I’association d’un QTc prolongé et de
complexes QRS fragmentés et la survenue de TV malignes et de MS chez les patients CMH.
Elle a étudié une cohorte de 195 patients CMH. Elle s’est basée sur les données de la littérature

connues :

= La fragmentation des complexes QRS sur I’ECG de surface (comportant des patterns
RSR’ variables de la morphologie des QRS) représente un des troubles de repolarisation qui est

lié a la présence de fibrose myocardique [48].

RsR’ RSr RSR’ R notching S notching fragmentation

i e | A

M I f
_/n__d{ \ T M’V' I‘“\/"‘ } — r“r“—‘—‘ P M‘\.‘lrv—“‘*w -“"‘—\(‘va—ﬁh L—"‘“«-’Ihhﬁ"/\‘

Tableau 12 : Différents aspects de fragmentation des complexes QRS
(pattern RSR’ variables)

= L’existence d’un QTc allongé, congénital ou acquis sur ’ECG est une anomalie de
repolarisation et un facteur connu impliquant un risque élevé de TV et de MS, a rappeler que le
QTc était calculé par la formule de Bazett (QT corrigé ou QTc = QT/Vintervalle R-R (en sec))
[49].

= La présence d’un QTc allongé est fréquente chez les patients CMH, mais les études

s’intéressant a son implication clinique dans cette catégorie sont limitées [50].
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Figure 20 : patient CMH présentant un QTc allongé
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=> Les résultats et les conclusions étaient les suivants [51] :

La présence des complexes QRS fragmenteés dans plus >3 territoires et un QTc >460 ms sur
I’ECG de surface (avec une prévalence de 8% et de 13% respectivement et en absence de BBG
complet et incomplet) paraissent étre des marqueurs prédicteurs de facon indépendante de
survenue de TV et de MS dans la population CMH étudiée, et pourraient étre des parametres a
étudier en addition aux autres facteurs de risque établis pour sélectionner les patients candidats

d’une implantation prophylactique de DAI.

Tableau 13 : Sensibilité et spécificité des parametres : fragmentation des QRS et QTc

allongé dans la prédiction de la survenue des TV et/ou MS dans la CMH [51]

Sensitivity  Specificity NPV PPV

% % %o %o
QTc 2460 ms 31 89 89 31
fQRS 23 territories 19 94 88 33
QTc 2460 ms AND fQRS 23 territories 12 99 80 75

6-ETT :

Les paramétres ETT prédictifs de survenue de TV sont les mémes qui sont incriminés dans la
survenue de MS ; ce sont les facteurs de risque de MS précisés par les recommandations de
’ESC de 2014 et de ’AHA 2011 et puis 2020 que nous allons développer par la suite dans la
partie concernant la MS.

Par ailleurs, un autre parameétre qui ne figure pas dans les recommandations, mais qui a été
étudié dans plusieurs études est le SLG, qui est un marqueur précoce de I’altération infra-

clinique de la FE qui est souvent conservée au début de la maladie [52] :

= En effet, quelques séries récentes ont étudié et établi un rapport entre la diminution du
SLG et la survenue de TDR ventriculaires et surtout 1’élévation de 1’incidence de la mortalité

d’origine rythmique ventriculaire. Le SLG a également une valeur prédictive d’évolution vers
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I’insuffisance cardiaque chez les patients CMH [52].

= Un papier récent, trés intéressant, publié par ’ESC en 2016, a conclu que le SLG, qui
est un parametre qui traduit et refléte la dispersion mécanique du VG, ainsi que le LGE/RT sont
des marqueurs de survenue d’arythmies ventriculaires chez les patients CMH. En effet la
dispersion mécanique est un puissant prédicteur d’arythmogeneése et est lié a I’extension de la
fibrose. Ainsi le SLG pourrait éventuellement améliorer la stratification de risque de survenue
d’arythmies ventriculaires des patients CMH [53].

= Cependant, il n’y a pas de valeur seuil précisée concernant le SLG et la dispersion

mécanique pour prédire la survenue d’arythmies ventriculaires dans la CMH.

L’augmentation du gradient dans la CCVG > 30 mmgh a ¢été¢ également évoqué pour son
implication dans la survenue des TDR ventriculaires mais cette relation n’a pas été clairement
établie de fagon constante, y compris a cause de la variabilité de ce gradient selon les conditions

de charge et autres facteurs précédemment cités [52].

7-1IRM [54] :

Les données récentes de la littérature indiquent que le pourcentage de I’étendue du RT rapporté
a la masse du est corrélé a une incidence élevée de survenue de TV chez les patients CMH.
D’autre part, dans les mémes études, la présence de RT est corrélée a la survenue et la genése

de TV ectopiques et de TVNS révélées et documentées par le monitoring Holter ECG.

8-Autres facteurs :

Certaines mutations génétiques sont associées a des phénotypes caractérisés par une incidence
élevée de troubles de rythme ventriculaires, comme la présence de la mutation du géne MYH7
ou les mutations multiples. Ainsi I’hétérogénéité génétique des patients CMH pourrait un jour

faire partie de la stratification du risque rythmique de ces patients [55].
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9-Les manifestations cliniques et les complications en rapport avec les différents troubles
de rythme au cours de la CMH :

a-Symptomes liés aux TDR cardiaques : non spécifiques de la CMH
11 s’agit des signes cliniques cités précédemment :

=>»Palpitations : plusieurs patients se plaignent de palpitations causées par des contractions
cardiaques symptomatiques et surtout de contractions ventriculaires ectopiques. L’ apparition
d’¢épisode soutenu de palpitations qui dure plusieurs minutes est souvent en rapport avec une
TSV [3]. Elles ont une sémiologie variable (apparition au repos ou l’effort, durée, mode

d’apparition et mode de disparition, signes associés).

=>»Douleurs thoraciques associées : plusieurs patients rapportent la présence de douleurs
thoraciques qui précédent ou accompagnent les épisodes de palpitations. Elles ne sont pas

d’origine ischémique mais rythmique.

=>»Signes d’insuffisance cardiaque : Les symptomes cliniques en rapport avec 1’insuffisance
cardiaque sont fréquents chez les patients CMH, les causes en sont multiples : une dysfonction
diastolique (IC a FEVG préservée) ou systolique (IC a FEVG réduite), une augmentation du
gradient de la CCVG mais aussi une décompensation d’origine rythmique : un épisode de FA
ou une FA rapide peut compliquer le tableau d’IC (diastolique et/ou systolique) et entrainer une

exacerbation des symptémes [3].
=>»Syncopes et/ou lipothymies :

La syncope est un symptdme retrouvé chez approximativement 14 a 35% des patients CMH.
Une syncope inexpliquée chez le patient CMH est considérée un facteur de risque prédictif de

MS. Les causes des syncopes dans la CMH peuvent étre multiples incluant [3] :
-une hypovolémie,

-une obstruction de la CCVG,

-des reflexes vasculaires anormaux,

-des troubles de conduction sévéres: un BAV complet, une dysfonction sinusale qui
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lorsqu’elles sont documentées doivent faire 1’indication de pacemaker selon les
recommandations récentes concernant le pacing cardiaque (les troubles de conduction dans la

CMH n’étant pas notre sujet n’ont pas été étudiés ?)
- des troubles de rythme séveres :

=> une tachycardie ventriculaire soutenue, surtout lorsque la syncope survient a 1’ effort minime

OU au repos.
=> une tachycardie atriale (une FA le plus souvent) avec une réponse ventriculaire rapide.

Il faut rappeler que toute syncope qui survient lors d’un effort/ exercice physique ou fait suite
immédiatement a des palpitations ou une douleur thoracique doit suggérer un mécanisme

d’origine cardiaque [3].

Les patients qui présentent une syncope doivent bénéficier d’'un ECG des 12 dérivations, d’une

épreuve d’effort et d’un holter ECG des 48h [3].

L’ensemble de ces symptomes ont été retrouvés chez nos patients a des proportions variables
de facon isolée ou associée (plusieurs symptomes a la fois). Le lien de ces symptdmes avec les
troubles de rythme est difficile a établir car il y’a également la part de la cardiomyopathie elle-
méme, de I’atteinte microvasculaire, de la dysfonction diastolique, de 1’obstruction/gradient, de

la limitation de la capacité a I’effort qui peuvent étre a I’origine de plusieurs symptomes.

b-Complications des TDR :
b-1 : Emboliques :

Les complications thromboemboliques (TBE) sont fréquentes dans la CMH, leur incidence est
trés variable selon les différentes cohortes. Elles sont liées essentiellement a la FA. En effet le

passage en FA est un marqueur évolutif de mauvais pronostic dans la CMH [42].

Malgré que la MS soit la cause prédominante de déces des patients CMH, la FA augmente le
taux de mortalité au sein de cette population a cause de ses complications TBE et de I’IC qu’elle

entraine.
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Une large étude récente (de Olivotto et Maron ; citée précédemment [42]) réalisée sur deux
cohortes rassemblées de population CMH (nombre total de patients : 480, Italie et US) suivies
sur une durée de 9 ans a identifié la FA comme étant un facteur indépendant responsable de
I’augmentation des taux de morbidité et de mortalité chez les patients CMH d’une part. D’autre
part, les patients CMH avec FA avaient un risque 8 fois supérieur d’accident ischémique
(embolie présumée d’origine cardiaque) comparés aux patients CMH en rythme sinusal. Cette
étude a montré que le risque d’accident TBE (essentiellement I’ AVC) était comparable chez les
patients qui avaient une FA chronigue et ceux qui avaient fait de la FA paroxystique quelque
soit le nombre d’épisodes de FA paroxystique documentés. En effet ce travail a démontré que
la prévalence d’accident ischémique chez les patients CMH qui avait présenté un seul épisode
de FA paroxystique était identique a ceux qui ont présenté de nombreux épisodes.
L’anticoagulation orale par Warfarine a offert une protection pour les patients avec FA
paroxystique contre les AVC mais cette protection n’était pas absolue malgré que les valeurs

des INR étaient maintenues dans la cible thérapeutique [42].

Selon une autre étude récente qui a suivi la survenue des accidents emboliques chez les patients
CMH a révélé une prévalence importante de FA non connue pour 57,4% des accidents TBE
[56].

L’incidence de I’embolie systémique chez les patients CMH avec FA était de 3.75% a 4.35%
par an dans une large cohorte de 900 patients atteints de CMH [57] ; d’ou I’intérét de la dépister
grace aux enregistrements Holter ECG répétés chez les patients a risque comme le souligne les

recommandations.
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Tableau 14 : Incidence des accidents thromboemboliques chez les patients CMH en FA

selon différentes études [33] :

Incidence rate of

Study thromboembolism per 100
ID patients (95% CI)
Robinson K et al 1990 —— 3.85 (1.67, 6.02)
Shigematsu Y et al 1995 -é—-— 7.05 (2.88, 11.22)
Higashikawa M et al 1997 —f—-— 6.65 (2.53, 10.76)
Olivotto | et al 2001 .... 2.36 (1.40, 3.33)
Doi Y 2001 —— 3.39 (0.42, 6.37)
Maron B et al 2002 -0- 3.27 (2.31, 4.24)
Ogimoto A et al 2002 ——=— 549 (2.71, 8.28)
Ho H et al 2004 —-— 4.21(1.60, 6.81)
Kubo T et al 2009 —f—*— 5.07 (2.50, 7.63)
Maron B et al 2012 ——+—E— 2.36 (-0.91,564)
Overall (I-squared = 37.9%, p = 0.106) <> 3.75 (2.88, 4.61)

Durant le suivi de nos patients sur ces 4ans et demi d’étude, nous n’avons pas enregistré de
complications thromboemboliques chez nos patients. Les INR des patients qui étaient sous
AVK etaient a 95% dans la fourchette thérapeutique (INR cible entre 2-3).

b-2 : Insuffisance cardiaque :

L’insuffisance cardiaque est une complication fréquente dans I’histoire naturelle de la CMH,
les causes en sont multiples (citées dans le paragraphe précédant 4-a), 1’origine rythmique de

la décompensation d’IC en fait partie.

Selon une étude, 64% des patients qui ont présenté les symptomes d’IC sont en rapport avec

une arythmie atriale [58].

L’apparition de la FA au cours de la CMH peut avoir des conséquences multiples, d’abord sur

le plan clinique, sur la fonction ventriculaire mais également sur le pronostic du patient.

Selon la méme étude précédente de Olivotto et Maron menée sur les 480 patients CMH, 22%
des patients avaient présenté de la FA a des moments variables durant 1’étude, certains dés le
diagnostic initial et d’autres au cours de 1’évolution de la maladie, soit une incidence de 2% par

andelaFA[42] :
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= A court terme : I’installation d’une FA de novo a entrainé 1’apparition de symptomes
d’IC chez 84% de ces patients associant de facon variable : une dyspnee, une douleur
thoracique, un OAP, des OMI+/- ascite compliqués de perte de conscience : une syncope chez

20 patients.

Chez une minorité de patients (nb=17, soit 16 %), la FA de novo n’a pas entrainé de symptomes
d’IC, celle-ci a été découverte lors des examens de routine systématiques chez les patients
CMH.

= A long terme : La FA était responsable de la détérioration de la classe fonctionnelle de
la NYHA : 95% des patients avec FA ont évolué vers la dyspnée stade 111 et IV de la NYHA
comparé avec le reste des patients CMH en rythme sinusal.

b-3 : La mort subite :

La mort subite est la complication redoutable qui peut survenir au cours de la CMH. Cependant,
elle peut étre le mode de révélation de la maladie et survient souvent chez le sujet jeune et le

sportif de compétition.
Incidence :

Les séries d’études les plus récentes chez les patients adultes avec CMH rapportent une
incidence annuelle de décés par MS de 1a 2%, les autres causes de déces cardiovasculaire
majoritaires sont en rapport avec I’insuffisance cardiaque et les accidents thromboemboliques

[59].
Causes admises de la MS dans la CMH :

Il est conventionnellement admis que la MS est due a la survenue de troubles de rythme
ventriculaires méme si cela n’est pas clairement établi. En effet, 1’association entre TV/FV et
MS a été démontrée par Maron en 1981, les chiffres étaient les suivants : le risque de survenue
de MS par TV/FV était de 8,6% contre 1% chez les patients n’ayant pas présenté de TDR

ventriculaires fatales a I’Holter [60].

L’asystolie et le BAV complet avec asynchronisme auriculo-ventriculaire ont été aussi décrits
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comme causes pourvoyeuses de MS [3].

Concernant le lien de la FA et la survenue de MS : dans plusieurs études la FA n’a pas été
considérée comme un trigger de MS chez les patients CMH malgré son imputabilité dans la

survenue de TV létales rapportées chez un nombre de patients CMH [61].
Facteurs de risque de survenue de la MS :

De facon consensuelle, les différentes recommandations de I’ESC de 2014 ainsi que celles de
I’ACC/AHA de 2011 et les plus récentes de 2020, ont établi les facteurs de risque impliqués
dans la prediction de survenue de la mort subite dans la CMH. D’autres facteurs ont déja été

incriminés et considerés et qui sont actuellement reconnus par I’ACC/AHA de 2020.

Ces facteurs de risque sont importants a identifier pour calculer la probabilité de risque de mort
subite selon le score mis en ligne par ’ESC 2014, ce qui aura une implication thérapeutique
dans la décision de mise en place de DAI en prévention primaire ou secondaire dans la CMH
sarcomérique.  (www.escardio.org/guidelines-surveys/ — esc-guidelines/Pages/hypertrophic-

cardiomyopathy.aspx).

Ces facteurs de risque de MS sont les suivants :

1-La syncope inexpliquée :
La syncope est retrouvée dans 14 a 35% des patients qui souffrent de CMH. Une syncope

inexpliquée (de cause non neurocardiogénique) est prédictive de mort subite. Ce risque est

accru lorsque la syncope survient dans les 6 mois suivant I’évaluation initiale [3].

2-L’hypertrophie ventriculaire gauche :

Selon une large étude, I’importance de 1’hypertrophie du VG est directement liée au risque de

MS. Ce risque s’accroit progressivement avec 1’épaisseur maximale de la paroi du VG [61].

Une autre étude intéressante, a comparé les mesures en 2D de I’épaisseur de la paroi du VG en

ETT, chez 30 patients CMH qui ont présenté une TV documentée et un groupe control de 61

patients qui n’ont pas de TV documentée 60 <3 : I’hypertrophie du VG était significativement

plus élevée chez les patients qui avaient une TV documentée (16 des 30 patients soit 53%)
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versus ceux qui n’avaient pas de TV (13 des 61patients soit 21%) [62].

Dés que 1’épaisseur maximale du VG est > 30 mm, ce risque de MS devient considérable, mais
quelques études évoquent ce risque dés que I’hypertrophie devient maligne > 35mm [3]. (idem
pour les recommandations AHA/ACC 2020 [63]).

Une récente étude incluant 157 patients CMH s’est étendue sur environ 4 ans et a surveillé la
survenue des arythmies ventriculaires en évaluant en paralléle les mesures en 2D de I’épaisseur
VG ainsi que la topographie de I’extension de cette hypertrophie : les parois basales et
inférieure du VG étaient indépendamment associées aux évenements rythmiques ventriculaires

et augmentaient ce risque de MS quelque soit I’épaisseur maximal pariétale [65].

3-La TVNS [3] ;

Les TVNS surviennent chez 20 & 30% chez les patients CMH révéleés par le monitoring Holter
ECG. IL s’agit d’un facteur prédicteur indépendant de MS et une cause des chocs appropries

délivrés chez les patients CMH porteurs de DAI.

Ces facteurs de risques paraissent étre plus importants chez les sujets jeune : TVNS, HVG

séveére et la syncope inexpliquée.

Les différentes études n’ont pas pu conclure si ¢c’est la fréquence et le nombre ou c’est la durée

des TVNS qui expose le plus a ce risque de MS.

4-L’histoire familiale de mort subite [3] :

Malgré que les définitions varient, le risque de MS est considéré cliniquement significatif
lorsqu’une personne ou plus des apparentés du premier degré est décédé
subitement/soudainement a un age < 40 ans avec ou sans diagnostic de CMH connu, ou lorsque
la MS est survenue chez un apparenté du premier degré a n’importe quel avec un diagnostic

établi de maladie CMH.

Pour les derniéres recommandations de I’AHA/ACC 2020, cet antécédent est considéré chez

r

les apparentés de premier degré a un age < 50 ans [63].ist!

[l
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5-La réeponse anormale de la tension artérielle a ’exercice [3] :

Approximativement, un tiers des patients adultes CMH ont une réponse de la pression artérielle
systolique anormale a 1’exercice, caractérisée par une hypotension progressive ou une absence

d’augmentation de la PAS.

Plusieurs définitions de cette réponse anormale ont été proposées concernant les patients CMH.
L’ESC a défini la réponse anormale de la TA comme une absence d’augmentation de la pression
artérielle de > 20 mmgh au pic de I’exercice ou une chute de >20 mmgh par rapport au pic de
la pression artérielle. La réponse anormale a 1’exercice de la pression artérielle est associée a
un risque élevé de MS chez les patients agés de moins de 40 ans, mais son implication pronostic

lorsqu’elle survient chez les patients de plus de 40 ans est inconnue.

6- L’Age [66] :

L’incrimination de 1’age dans I’estimation du risque de mort subite a été évaluée dans plusieurs
études, dont deux ont prouvé que ce risque était élevé chez les sujets jeunes. Certains facteurs
de risque paraissent étre plus importants chez les sujets jeunes comme : la survenue de TVNS,

la syncope inexpliquée et 'HVG sévere.

7-Le diamétre de I’OG [66] :

Plusieurs €tudes ont €tabli I’association entre la taille de ’OG et le risque de MS. Cependant il
n’y a pas de séries d’études qui ont impliqué la surface ni le volume de ’0OG dans 1’évaluation
du risque de MS. La taille de I’OG est également un facteur prédicteur de survenue de FA dans

la CMH comme ca été cité précédemment.

8-L’obstruction de la CCVG [66] :

Plusieurs études ont décrit le lien entre 1’obstruction de la CCVG et la survenue de MS.
Cependant ; les liens entre I’importance de I’obstruction provoquée de la CCVG et le pronostic
des patients, ainsi que 1’impact du traitement de cette obstruction (médical ou invasif) sur la

survenue de la MS ne sont toujours pas clairs en absence de données évidentes.

Les autres facteurs du risque de mort subite :
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D’autres parametres qui ont une valeur prédictive dans la survenue de MS ne figurent pas dans
le score de calcul de I’ESC, mais qui ont été récemment reconnus par les recommandations de
I’AHA/ACC 2020 et sont a considérer pour indiquer I’implantation de DAI chez les patients
CMH.

Recommandations AHA/ACC 2020 [63] :

=>Un anévrisme de I’apex du VG, indépendamment de sa taille (2a, B)ists!
=> Une dysfonction systolique du VG (FEVG < 50%) (2a, B)iste!

=>» RT du Gadolinium étendu en IRM cardiaque (2b, B) :

Sa présence témoigne de I’existence de la fibrose myocardique et serait un facteur favorisant
d’instabilité électrique et donc rythmique (comme décrit précédemment), en effet plusieurs

études ont établit le lien le RT et I’augmentation du risque de mort subite mais a ce jour.
5) Les troubles de conduction dans la CMH sarcomérique [3] :

Les troubles de conduction sont peu fréquents dans la CMH sarcomérique. La présence de bloc
auriculo-auriculaire doit faire suspecter une CMH non sarcomérique particulierement certaines
étiologies génétiques (mutations PRKAG2, FHLI1...) chez les patients jeunes ou penser a
I’amylose et a la maladie de Fabry-Anderson chez les autres patients. L’insuffisance
chronotrope est tres fréquente dans la CMH de la maladie de Fabry et est responsable de la

limitation a I’effort et & ’exercice.

La bradycardie causée par une dysfonction sinusale ainsi que le BAV sont relativement rares

dans la CMH et doivent étre traités selon les recommandations de I’ESC les plus récentes.

Le BAV peut étre d’origine iatrogéne, la dose des bétabloquants et celle des anti- arythmiques

doivent étre ajustées et I’indication du pacemaker réévaluée.
Les données électriques de nos patients n’ont pas révélé de trouble de conduction séveres.
6)- Le pronostic de la CMH :

Le pronostic de cette pathologie est essentiellement au risque de survenue de MS d’origine

cardiaque. Elle survient surtout chez les sujets jeunes (<35 ans) et les athletes de compétition.
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Dépister les facteurs de risque pour prédire le risque de MS reste un grand challenge chez les
patients CMH surtout les plus jeunes car souvent asymptomatiques. D’ou ’importance de
rechercher I’ensemble des parametres qui ont une valeur pronostique aussi bien cliniques que
para-cliniques (ECG, HOLTER ECG, ETT, RT du gadolinium a I’IRM cardiaque) et de les

surveiller.

Les autres causes de morbi-mortalité dans la CMH sont en rapport avec les complications qui
marquent de fagon variable 1’évolution naturelle de la pathologie (I’AVC, I’aggravation de
I’insuffisance cardiaque a FEVG réduite, les arythmies séveres par altération de la FEVG ou

méme la survenue MS).

Les modalités thérapeutiques mais surtout I’avénement du DAI ont améliorer le pronostic de la
maladie, en améliorant d’une part la qualit¢ de vie mais également en réduisant de fagon

importante la mortalité dans la CMH par MS.

7)- Prise en charge thérapeutique des troubles de rythme dans la CMH et la prévention
de MS :

7-a Principes généraux dans le traitement de la CMH selon les recommandations ESC
2014 [3] :

En absence de larges études randomisées, le traitement pharmacologique est utilisé de fagon
empirique pour améliorer la capacité fonctionnelle, réduire les symptémes et prévenir la
progression de la maladie. Pour les patients symptomatiques qui ont une obstruction de la
CCVG, le but du traitement est d’améliorer les symptomes en utilisant les médicaments, la
chirurgie, I’alcoolisation septale ou I’implantation de pacemaker selon les indications. Pour les
patients symptomatiques qui ne présentent pas d’obstruction de la CCVG, le traitement repose
sur la prise en charge des troubles de rythme, la réduction des pressions de remplissage, le
traitement de I’insuffisance cardiaque et celui des douleurs angineuses. Les patients qui
présentent une dysfonction diastolique ou systolique réfractaire au traitement médical peuvent

étre des candidats pour la transplantation cardiaque.
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Nous nous intéressons dans notre étude au volet rythmique dans la prise en charge de la CMH
et la prévention de la MS, qui s’inspire des recommandations de I’ESC de 2014 concernant la
CMH. Quelques différences dans les indications thérapeutiques retrouvées dans les

recommandations les plus récentes de I’ACC/AHA 2020 vont étre citées.
7-b Prise en charge des troubles de rythme :
A- La fibrillation auriculaire / Flutter atrial [3] :

La FA (chronique ou paroxystique) est le trouble de rythme le plus fréquent et commun dans
la CMH (avec une prévalence de 22% et une incidence de 3%), ses conséquences
thromboemboliques modifient la morbi-mortalité au cours de cette pathologie, avec un mauvais
pronostic. La prévalence et 1’incidence annuelle des accidents thromboemboliques chez les
patients CMH avec FA (AVC et embolies périphériques) sont de 27,1% et 3.8%
respectivement. L’apparition de la FA constitue un tournant évolutif majeur dans 1’évolution
de la CMH car elle est souvent mal tolérée lorsqu’elle est rapide et d’autre part a cause des
consequences thromboemboliques dont elle est responsable. Le maintien d’un rythme sinusal,
le contrdle de la fréquence cardiaque ainsi que I’anticoagulation sont les piliers de sa prise en

-

charge thérapeutique.isks;

[ leLe

Les grandes lignes directives dans la prise en charge thérapeutique selon ces mémes

recommandations sont les suivantes :
1-controéle de la fréquence cardiaque [3] :

Le contréle de la cadence ventriculaire fait appel aux bétabloquants et aux inhibiteurs calciques
non-dihydropyridiniques, seuls ou en association sont recommandés chez les patients avec FA

paroxystique, persistante ou permanente.

Le choix de molécule et de traitement doit étre déterminé au cas par cas en fonctions de 1’age,
du mode de vie, des symptomes d’insuffisance cardiaque. Les doses devraient étre ajustées pour
¢viter une bradycardie symptomatique d’une part, et d’autre part pour cibler une fréquence
cardiaque de 100 bpm au repos. L’adaptation de la fréquence cardiaque doit étre évaluée durant

I’exercice/effort.
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En absence d’obstruction majeure de la CCVG, la digoxine (prescrite a une dose de 0,125 a
0,50 mg par voie orale) seule ou avec bétabloquants, méme si les séries prouvant 1’efficacité

dans ce contexte manquent.

Lorsque la fréquence cardiaque ne peut étre atteinte, 1’ablation du NAV avec implantation d’un
pacemaker permanent pourrait étre considérée selon les recommandations de ’ESC, a noter
qu’une RCT-P (CRT avec fonction pacemaker) pourrait étre considérée chez les patients avec
FE altérée (FE<50%).

2-Contréle du rythme :
A court terme/ & la phase aigue [3] :

= Une FA de novo est fréguemment associée chez les patients CMH de signes
d’insuffisance cardiaque et doit étre traitée promptement selon les recommandations ESC

concernant la prise en charge de la FA [32].

= Chez les patients instables sur le plan hémodynamique : la cardioversion immédiate est

recommandée.

= Si les patients présentent des symptomes d’angine de poitrine ou d’insuffisance

cardiaque, les bétabloquants injectables ou 1’amiodarone sont indiqués.

= Chez les patients qui sont stables sur le plan hémodynamique : les bétabloquants par
voie orale ou les inhibiteurs calciques non-dihydropyridiniques sont recommandés pour ralentir
la réponse ventriculaire a la FA. La digoxine doit étre évitée chez les patients qui présentent
une obstruction de la CCVG avec FE préservée. De la méme facon, les anti-arythmiques de
classe IC comme la flécaine et le propafenone, doivent étre évités puisqu’ils peuvent allonger
la durée des complexes QRS et I’intervalle QT, et accélérer la cadence ventriculaire par passage

en flutter atrial et conduction ventriculaire 1 pour 1.

= Quand le contrdle de la fréquence cardiaque est atteint, une cardioversion doit étre
considérée aprés un minimum de 3 semaines d’anticoagulation avec un AVK avec 3 INR
successives dans la fourchette entre 2 et 3. Lorsque la cardioversion doit étre faite précocement,

une stratégie par ETO doit étre suivie selon les recommandations ESC.
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A long terme :

Il n’y a pas d’études randomisées ni d’essais contr6lés concernant 1’effet des anti-arythmiques
ni I’intérét de I’ablation pour prévenir la récidive a long terme de la FA chez les patients CMH
[3]. Une étude observationnelle a démontré que 1’amiodarone maintenait le rythme sinusal avec
peu d’épisodes emboliques et de tentatives de cardioversion [67]. D’autres études ont montré
que chez les patients traités de fagon variable par amiodarone, bétabloquants ou inhibiteurs
calciques ; il n’y avait pas de différence significative dans la survie entre la durée de maintien
du rythme sinusal et la durée de survie apres le premier épisode de FA [68]. Une étude a montré

la disparition des troubles de rythme supraventriculaires grace au sotalol [69].

I1 existe peu de séries d’études concernant I’ablation par cathéter de la FA chez les patients
atteints de CMH. Cependant, cette technique devrait étre considérée chez les patients CMH,
qui présentent des symptomes réfractaires au traitement médical ou chez qui les anti-
arythmiques sont contre-indiqués, mais qui ne présentent pas une dilatation sévére de I’ oreillette
gauche [70]. Le maintien du rythme sinusal au moyen terme est retrouvé chez 67% des patients.
En effet, I’échec du maintien du rythme sinusal et donc la récidive de la FA est en rapport avec

la taille de I’OG et I’age avancé [71].

Tableau 15 : recommandations ESC de la prise en charge de FA dans la CMH [32] :

Recommandations ] Classe Niveau de preuve
L'anticoagulation orale a vie pour prévenir I'AVC est recommandée chez les patients atteints
de CMH qui développent une FA

La restauration du rythme sinusal par une cardioversion électrique ou pharmacologique pour
améliorer les symptomes est recommandée chez les patients atteints de CMH présentant
une FA symptomatique nouvelle apparition

Chez les patients HOM hémodynamiquement stables atteints de FA, le contréle de la
fréquence ventriculaire a l'aide de bétabloquants et de diltiazem/verapamil est recommandé
L'amiodarone doit étre considérée pour le controle du rythme et maintenir le rythme sinusal
chez les patients avec FA récurrente symptomatique
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Tableau 16 : options thérapeutiques des anti-arythmiques utilisés chez les patients CMH

avec FA selon les recommandations américaines ACC/AHA 2020 :

Antiarrhythmic Drug Efficacy for AF Side Effects Toxicities Use in HCM
Disopyramide Modess Anticholinergic Prolonged (Tc Particularly with early onset AF

HF
Flecainide and propafenane ? Proarrhythmia Mot generally recommended in the absence of an ICD
catalol Modess Fatigue Prolonged QTe Beasanahle

Bradycardia Prolonged OTc

Proarrhythmia

Dofetilide Modest Headache Proarrhythmia Raasanable
Dronedarars e HF Prolonged (i ?
Amiodarone Modest-high Bradycandia Liver, lung, thyreid, skin, nevrologic Reasanable

3-Prophylaxie thromboembolique :

Les patients CMH ont un risque accru d’événements thromboemboliques, ainsi

I’anticoagulation est trés importante chez eux. Le score CHA2DS2-VASc n’est pas

recommandé chez les patients CMH pour calculer le risque thromboembolique [3].

Etant donné I’incidence ¢élevée d’accidents thromboemboliques chez les patients CMH qui
présentent de la FA quelle soit paroxystique, persistante ou permanente ; il est recommandé que
tous ces patients avec FA doivent recevoir un traitement anticoagulant avec AVK. Le maintien
de cette anticoagulation orale au long terme est recommandé méme en cas de restauration du

rythme sinusal [3].

La surveillance de I’efficacité de cette anticoagulation par AVK se fait par mesure réguliere de
la valeur de I’'INR qui doit étre comprise entre 2 et 3. Il est raisonnable d’évaluer le risque
hémorragique chez ces patients en utilisant le score HAS-BLED, si ce score est >3 cela indique
que le risque hémorragique est élevé et qu’il faudrait prendre des précautions par la surveillance

clinique et par les INR rapprochés [3].

Il n’existe pas d’études concernant I’utilisation des NACOs chez les patients CMH, cependant
ils sot recommandés lorsque la cible thérapeutique de la valeur de I’INR ne peut étre atteinte a
cause d’une mauvaise observance thérapeutique ou chez les patients qui présentent des effets

secondaires des AVK ou qui ont des difficultés pour le monitoring de I’'INR [3].
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Les recommandations concernant I’anticoagulation avant et apres cardioversion sont les mémes

concernant les recommandations de la FA [32].
B- TVNS/TV :

La TVNS est un facteur de risque de la mort subite d’origine cardiaque, mais sa présence
n’implique pas systématiquement le recours aux thérapeutiques anti-arythmiques. Sa survenue
durant ou immédiatement aprés un exercice est rare, mais peut étre associée a un risque élevé
de MS [3].

Concernant la TV, les patients qui présentent une TV qui est peu tolérée doivent étre considérés
pour une implantation d’'un DAI. Pour les patients chez qui ’origine focale de la TV est

évidente, une exploration électrophysiologique et une ablation doivent étre considérés [3].
C- Prévention de la mort subite d’origine cardiaque :
1-Limitation de I’exercice [3] :

Malgré que la survenue des arythmies ventriculaires documentées au cours d’exercice/effort
induit est rare, et que la majorité des thérapies anti-tachycardisantes surviennent en absence de
tachycardie et d’exercice physique. Les patients avec CMH doivent étre averti pour ne pas
participer aux sports de compétition et éviter les activités physiques intenses, particulierement

lorsqu’ils présentent des facteurs de risque de MS et/ou une obstruction de la CCVG (I, C).
2-Les anti-arythmiques [3] :

Il n’existe pas de séries d’études randomisées, contrélées pour renforcer 1’'usage des anti-
arythmiques pour la prévention de la survenue de MS dans la CMH. L’amiodarone était associé
a une faible incidence de MS dans une petite étude observationnelle chez des patients CMH
avec des TVNS a I’holter ECG, alors qu’elle était responsable de 1’augmentation du seuil des
VF chez d’autres patients ; la plupart des études ont conclu que 1’amiodarone a échoué dans la

prévention de la MS. Le disopyramide n’a pas d’impact sur le risque de survenue de MS.
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3-Implantation du défibrillateur automatique DAL :
3-1 En prevention secondaire [3] :

Les patients qui ont survécu ou ont été ressuscités d’un arrét cardiaque di a une FV ou d’une
TV soutenue ont un risque tres élevé de récurrence de troubles de rythme ventriculaires trés
graves, voire méme létaux et doivent étre implantés de DAI (I, B). Cette population reste faible

et I’indication clinique de DAI ne pose pas de probléme.
3-2 En prévention primaire [3] :

L’identification des patients sans histoire de VF, qui ont un risque potentiel élevé de MS
constitue un vrai challenge ; et seul un faible groupe d’individus sont correctement traités par
DALI grace aux chocs délivrés. Alors qu’en méme temps, un grand nombre de patients recoivent

des chocs inappropriés et subissent des complications dues a I’implantation de matériel DAI.

Les recommandations de I’ESC incitent les praticiens cliniques qui prennent en charge les
patients atteints de CMH a leur faire une évaluation clinique initiale systématique a la recherche
des parametres qui ont une valeur pronostique établie et reconnue et qui seront ensuite utilisées
pour I’estimation du risque de MS a 5 ans en appliquant le score ESC de CMH mis en ligne sur
le site : www.escardio.org/guidelines-surveys/ esc-guidelines/Pages/hypertrophic-

cardiomyopathy.aspx .
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Tableau 17 : Recommandations de I’ESC 2014 pour la prévention de la mort subite dans la
CMH [3]:

Recommendations
Aveidance of competitive port’ &
Fec ded in patients with

HCH

ICD implantation i recommended
in patients who have survived a
cardisc arrest due to VT or VF, or

hawve a be expectancy of =1 year.
HCM Risk-5CD is recommended
a3 a method of estimating risk of
sudden death at § years in pabents
aged 2|6 years without a history of
resuscitated VTVF or sponeaneows
sustained VT causing symeope oF
haemodymamic compromise.

It s recommended that the S-year
risk of SCD be asessed at frst
evahaton and re-eva hated at 1-2
year intervals or whenever there i
a change in dinical status.

ICD implantation should be
considered in patients with an
estimated S-pear risk of sudden
death of 26% and a life sgpectancy
of =| year, following detailed

i cal ansessment that takes into
account the Welong risk of
complications and the impact of an
ICD on iifeityle, socio-economic
status and paychalogical heaith.
ICD implantation may be
considered in indvidual patients
with an estimated S-year risk of
SCD of between 24K and <85 and
a life expectancy of = | year,
followng detuiled clnical
aseament that takes into account
the lifelong risk of complicatons
and the impact of an ICD on
Iestyle, 100 o-ec onomic status and
psychological health.

IED implantation may be
considered in indvicual patients
weith an estimated S-year risk of
SCD of <4% only when they have
i eal featusres that are of proven
prognastic importance, and when
an ssessment of the lifelong risk of
complications and the impact of an

estimated S-year risk of SCD of
<4% and no other dinical features
that are of proven proghostic
Importance.
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Ce score a permis de classer les patients CMH en 3 catégories déterminées par des consensus :
patients a haut risque, a risque intermédiaire et a faible risque de MS.

Les recommandations pour I’implantation de DAI concernant chaque catégorie prennent en
considération non seulement le risque statistique absolu mais aussi plusieurs éléments y
compris 1’age, 1’état général, le contexte socio-économique du patient ainsi que 1’impact
psychologique de cette thérapie sur le patient. Ces recommandations sont faites pour étre
suffisamment flexibles pour s’adapter aux différents scénarios qui ne sont pas englobés par le

score de MS de la CMH.

Ce score de MS ne doit pas étre utilisé chez les patients agés <16 ans, chez les athlétes de haut
niveau ou chez les sujets avec maladies métaboliques/infiltratives (Anderson-Fabry disease) ou

ceux avec des syndromes (Noonan syndrome).

Ce modéle n’utilise pas le gradient de la CCVG induit par 1’exercice et n’a pas été validé avant

et apres myomectomie ou alcoolisation septale [3].
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PRIMARY PREVENTION SECONDARY PREVENTION

Recommended assessment: * Cardiac arrest due to
VT or VF

History

2D/Doppler echocardiogram * spontaneous

48-hour ambulitory ECG sustained VT causing
syncope or
haemodynamic
compromise

HCM Risk-SCD variables:

* Age

* Family history of sudden

crdiac death

Left ventricular outfow

gradient

* Maximum lef ventricular

wall thickness' Life expectancy >| year

* Left atrial diameter*

* NSVT

ICD
recommended

HIGH RISK
S—year risk 26%

LOW RISK
S—year risk <4%

ICD generally not ICD may be ICD should be
indicated” considered considered

Figure 21 : schéma établi par I’ESC regroupant les indications pour ’implantation de DAI
dans la CMH [3] :

a=utiliser les valeurs absolues pour le gradient de la CCVG, MLVWT (épaisseur maximale de

la paroi du VG) et pour la taille de I’oreillette.

b=le DAI n’est pas recommandé a moins qu’il y ait d’autres données cliniques qui ont un impact
pronostic et que le bénéfice est plus important que les complications au long terme, le mode de

vie, le statut socio-économique et la santé psychique en rapport avec I’implantation de DAI.

En prévention primaire, les indications d’implantation de DAI dans la CMH sont les suivantes,

selon le score de risque a 5 ans :

= Le DAI n’est pas recommandé lorsque le score est <4% (risque faible) et en absence

d’autres données qui ont une valeur pronostique (111, B) (par exemple : notion de mort subite
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plusieurs sujets jeunes dans la famille ou en cas de réponse anormale de la pression artérielle :
dans ces cas il faut prioriser la balance bénéfice de I’implantation du DAI et ses risques
concernant les conséquences sur la qualité de vie, le statut socio-économique et la santé

psychologique : le DAI peut étre considéré (11b, B)).

= Le DAI peut étre considéré lorsque le score est : 4%<score<6% (risque intermédiaire),
avec une espérance de vie >1 an, aprés une évaluation clinique du patient qui prend en
considération toutes les complications et I’'impact d’une implantation de DAI sur la qualité de

vie, le statut socio-eéconomique, et la santé psychique (11b, b).

= Le DAI doit étre considéré lorsque le score est >6% (risque élevé), avec une espérance
de vie >1 an, aprés une évaluation clinique du patient qui prend en considération toutes les
complications et I’impact d’une implantation de DAI sur la qualité¢ de vie, le statut socio-

économique, et la santé psychique (lla, b).

= Il est recommandé de calculer le score de risque de MS a 5 ans lors de la premiére évaluation
et doit étre réévalué tous les un a deux ans ou a chaque fois qu’il y a un changement du statut

clinique (I, B).

Pour les recommandations américaines ACC/AHA 2020, les facteurs de risque considéres
pour envisager la pose de DAI sont les suivants (> 1 seul facteur permet d’envisager le DAI)
(11, A) :

= La survenue d’une mort subite probablement en rapport avec une CMH chez au moins un

apparenté de premier degré a un age < 50 ans ; iske
= Une HVG trés importante > 30mm quelque soit le segment/ paroi du VG ; ist

= La survenue récente de > 1 un épisode de syncope, probablement d’origine rythmique (et non

pas d’origine vasovagale ou en rapport avec une obstruction de la CCVG) ; itz

= L’évolution naturelle de la maladie fait qu’il y de nouveaux parametres qui apparaissent ou

changent et leur impact pronostique devient alors important.

= Ces recommandations américaines de ’ACC/AHA 2020 prennent en considération d’autres
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parametres vu leur valeur prédictive dans la survenue de MS dans la CMH :

=>La présence d’un anévrisme apical, indépendamment de sa taille (11, A) it!
= L’altération de la FEVG <50% (I, A)
=Le RT étendu du gadolinium a I’IRM cardiaque (11, B)

DI e
i

Figure 22 : recommandations américaines de I’ACC/AHA 2020 pour la sélection des

DAl devrait étre considéré |IM|
F 9

DAl non recommandé (111)

patients pour implantation de DAI [63]

=1l est indispensable d’expliquer au patient sa pathologie, d’anticiper la probabilité de

survenue de complications fatales, de connaitre I’importance de chaque paramétre et surtout la

notion de risque de MS, afin de lui permettre de prendre conscience de ce risque et de

I’impliquer activement dans la décision thérapeutique concernant I’implantation du DAI. Le

but étant de tirer bénéfice du DAI sur la qualité de vie et la survie malgré le retentissement
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socio-économique et psychologique qu’il peut engendrer.

= Dans notre série, le score de I’ESC de risque de mort subite & 5 ans a été calculé chez chacun

de nos patient :
= Risque faible = 22 patients (moyenne de 73, 33 %)
= Risque intermédiaire = 3 patients (moyenne de 10%)

= Risque élevé =5 patients (une moyenne de 16, 67% des patients), dont 3 ont €té implantés
d’un DAI double chambre et les 2 autres d’un DAI mono chambre.

Recommandations pour le suivi en routine des patients CMH :

En général, les patients atteints de CMH nécessitent un suivi & vie pour détecter les
changements et/ ou I’apparition de symptomes, 1’évaluation des différents parametres
importants qui ont une valeur prédictive sur la survenue des événements/ complications
(obstruction de la CCVG, FEVG, rythme et fréquence cardiague) mais surtout 1’évaluation du

risque de MS complication redoutable de la CMH.

Peu d’études longitudinales concernant les proportions de variation des symptomes ou de la
fonction cardiaque existent ; les séries récentes montrent que la prévalence de la dysfonction

systolique et celle des arythmies atriales augmente avec 1’age avancé.
La fréquence du monitoring est déterminée par la sévérité de la maladie, 1’age et les
symptomes [3] :

= Une évaluation clinique comportant un examen clinique, un ECG 12 dérivations et une
ETT, doit étre realisée toutes les une a deux années, ou plus tot si le patient se plaint de

nouveaux symptomes en rapport avec 1’insuffisance cardiaque (I, C).

= Une ETT est recommandée chaque année (ou chaque 6 mois en cas de dilatation de
I’0OG >45 mm) pour détecter les troubles de rythme atriales et ventriculaires asymptomatiques,

et en cas d’apparition de palpitations ou de syncopes (I, C).

Lorsqu’il est disponible et correctement interprété, le test d’effort/d’exercice cardio-pulmonaire

des preuves objectives témoignant de 1’aggravation de la maladie, mais ne doivent étre
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renouvelés que tous les 2 a 3 ans ou en cas de modification des symptémes (11b, C) [3].

Peu d’études s’intéressant aux modifications/ évolution de la fibrose myocardique a I’IRM
durant le suivi des patients existent [72], 1’évaluation par IRM peut étre considéré tous les 5

ans, ou chaque 2 a 3 ans chez les patients qui ont une forme évolutive de la CMH (l1b, C).

Une compléte évaluation incluant un ECG, une ETT et un Holter ECG doit étre faite dans les

1 a 3 mois d’une thérapie de réduction septale invasive puis dans les 6 & 12 mois qui suivent
[3].
Il est recommandé de calculer le score de risque de MS a 5 ans lors de la premiere évaluation

et doit étre réévalué tous les un a deux ans ou a chaque fois qu’il y a un changement du statut

clinique (I, B).

Le suivi de nos patients s’est fait selon les recommandations de I’ESC suscitées (dans la mesure
du possible), un suivi clinique (symptomes au repos et a 1’effort, tolérance des médicaments,
effets secondaires...), et paraclinique (ECG, HOLTER ECG, ETT, interrogation du DAI, bilan
biologique au besoin...) permettant une bonne prise en charge de ces patients, ainsi qu’un
dépistage systématique chez nos patients.

Nous n’avons enregistré aucun déces durant notre période de suivi.

9)- Population particuliére a survenue de troubles de rythme : CMH et sport

L’HVG du sportif est un des diagnostiques différentiels avec la CMH sarcomérique (plusieurs

éléments permettent de distinguer chaque entité) mais il ne s’agit pas de notre sujet.

La CMH étant une pathologie a risque rythmique, I’intérét de cette partie est de s’intéresser au
risque rythmique encouru par les patients CMH lors de I’exercice sportif a travers quelques
données des études récentes car la CMH est la premiére cause de MS chez les sportifs aux USA

(28%) selon les registres récents, d’ou I’importance de 1’évaluation de ce risque rythmique.

Les sports modérés a intenses ainsi que les sports de compétition ont été longtemps interdits
pour les patients atteints de CMH, mais récemment il y’a eu un changement énorme de
paradigme grace aux nouvelles recommandations de I’ESC de 2020 (concernant le sport en

cardiologie et I’exercice sportif chez les patients atteints de maladies cardiovasculaires) : en
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effet, chez les patients CMH a bas risque de MS, on pourrait envisager la pratique sportive de

haute intensité ainsi que les compétitions [73].

Dans une étude rétrospective autoptique chez des sujets sportifs qui ont fait une mort subite
d’origine rythmique : 7% des athlétes étaient des hommes atteints de CMH, et 4% étaient des

femmes athletes atteintes de CMH [74].

748 athletes

98 females | A 650 males

57%

Figure 23 : Différentes causes cardiologiques de mort subite chez les athletes selon

Finochiarro G Circulation 2021

Une autre étude menée sur des athlétes implantés de DAI et dont 65% étaient atteints de CMH,
a constaté que les événements arythmiques étaient moins fréquents chez les patients porteurs
de CMH par rapport aux autres pathologies telle que la DAVD (sur une durée de suivi de 27
mois) [75].

D’autres séries d’études récentes menées dans le méme sens chez des sportifs de haut niveau
(définissant le sport a haut niveau : est tout exercice rigoureux >6 Metz, et définissant ’athléte
par un exercice sportif > 4heures par semaine pendant >6ans), se sont intéressées aux
événements rythmiques significatifs chez cette population particuliere : pas de différence
concernant la survenue de TDR ventriculaires chez les sportifs non CMH et ceux atteints de
CMH :

= La pratique de sport dans la CMH ne serait peut-étre pas un marqueur de survenue de
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TDR ventriculaires.

= Globalement, 1’activité physique et sportive n’est pas péjorative sur 1’évolution

rythmiques des patients CMH.

Dans ces dernieres recommandations de 2020, nous retrouvons une stratification de risque chez

les athlétes avec CMH qui se base sur [73] :

1)- L’évolution clinique : I’existence de syncopes a 1’effort et les antécédents de troubles de

rythme.

2)- L’ECG au repos (éléments prédictifs de survenue de TDR) :la présence de :

- un bas voltage

-une durée allongée des complexes QRS

-un sous décalage du segment ST

-une onde S dominante en V4

3)- L’IRM cardiaque :

- Le RT> 15-20% du myocarde du VG

4)- L’évaluation rythmique : a I’'Holter ECG, épreuve d’effort a visée rythmique.

5)- La génétique : actuellement elle ne permet pas d’informer sur le risque de décés par MS

d’origine rythmique dans la CMH : il faudra encore des progrés dans cette piste.

Les conclusions des différentes études récentes approuvent que la CMH demeure une
cardiomyopathie a risque rythmique, mais 1’exercice/entrainement intense ou les sports de
compétition n’est probablement pas le facteur déclencheur (trigger) des troubles de rythme et
cela reste vrai au moins chez les sous groupes a bas risque. Nous pourrions lever les contre-

indications et étre plus permissifs chez ces patients a faible risque.
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CONCLUSION :

La cardiomyopathie hypertrophique a été considérée pendant longtemps une pathologie de
mauvais pronostic sauf que les chiffres actuels de la littérature indiquent une mortalité qui
s’approche de 1%/an grace a la compréhension de sa physiopathologie, la connaissance de ses
complications redoutables y compris la mort subite ; mais surtout grace aux avancées

thérapeutiques des deux derniéres décennies.

Les troubles de rythme qui marquent 1’évolution naturelle de la CMH, peuvent constituer un
tournant évolutif majeur et impacter le pronostic des patients et la morbi-mortalité de la
maladie. Les complications thromboemboliques peuvent étre le mode de révélation des ces
troubles de rythme, d’ou I’importance de savoir d’abord les rechercher et les dépister mais aussi
de bien reconnaitre et surveiller les facteurs prédictifs de survenue de ces différents troubles de

rythme afin d’adapter les moyens thérapeutiques et la surveillance clinique et paraclinique.

L’implantation du DAI a révolutionné la prise en charge et le pronostic des patients a risque
élevé et/ou intermédiaire de survenue de mort subite d’origine cardiaque qui reste la hantise
dans le suivi des patients atteints de CMH, et qui malheureusement survient le plus souvent

chez le sujet jeune.

Les recommandations de I’ESC de 2014 ont établi clairement les facteurs de risque de mort
subite et préconisent ainsi une évaluation du risque rythmique gréce au score mis en ligne qui
permet de classer les patients porteurs de CMH. Les recommandations de I’ACC/AHA 2020
rejoignent celles de I’ESC et rajoutent d’autres facteurs de risque faisant considérer I’indication

du DAL

Cette étude nous a permis de révéler le profil des troubles de rythme de nos patients atteints de
CMH. Elle pourrait étre I’initiation pour plusieurs autres séries d’études prospectives avec
éventuellement de larges cohortes ; afin d’approcher I’incidence et la prévalence réelles des
troubles de rythme dans la population atteinte de CMH, 1’objectif étant d’intervenir
précocement, d’optimiser la thérapeutique et surtout d’améliorer la qualité de vie et le pronostic

de cette pathologie qui serait peut-étre bénigne.
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La prévention continue de la mort subite dans la CMH demeure un grand défi ; bien que le
score de I’ESC soit validé dans les différentes populations atteintes de CMH sarcomérique dans
le monde, et qu’il a clairement amélioré la prise de décision thérapeutique dans la pratique
clinique, il ne peut pas remplacer le jugement clinique du médecin traitant ou du staff

cardiologique qui reste primordial, mais est d’une grande aide pour I’orientation thérapeutique.
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RESUME :

Titre: Troubles du rythme cardiaque dans la cardiomyopathie hypertrophique
sarcomérique (CMH) : profil et facteurs prédictifs cliniques et paracliniques

Auteur : Taoufik Benchekroun Yasmina
Rapporteur : Professeur Bouzelmat Hicham

Mots clés: Cardiomyopathie hypertrophique, troubles de rythme cardiaques, facteurs
prédictifs, score de risque de mort subite

Introduction :

La CMH sarcomérique est une cardiomyopathie héréditaire fréquente. Son histoire naturelle est
marquée par la survenue de complications notamment les troubles du rythme cardiaque. Le
pronostic de la CMH est essentiellement 1i¢ a la survenue de la mort subite (MS) d’origine
cardiaque : complication fatale et redoutable.

Obijectifs : Décrire le profil rythmique et les facteurs prédictifs dans la survenue des troubles de
rythme chez les patients CMH.

Matériels et méthodes :

Etude rétrospective de 30 cas de patients atteints de CMH au service de rythmologie du centre
de cardiologie de 'HMIMV de Rabat entre Juillet 2017 et Décembre 2021.

Résultats :

30 patients ont été répertoriés, 1’age moyen était de 46 £ 29 ans. La notion de MS chez
I’apparenté d’un seul patient. Les troubles de rythme étaient révélés par une symptomatologie
d’appel : palpitations ou syncopes et grace aux ECG de surface et Holters ECG systematiques.
La fibrillation auriculaire était le trouble de rythme le plus fréquent, retrouvée chez 20% des
patients. Les ESV étaient fréquentes. Une seule patiente a présenté des épisodes de TVNS. Le
score de risque de MS était > 6% chez six patients qui ont bénéficié de I’implantation de
défibrillateur automatique implantable (DAL).

Conclusion :

La CMH pourrait étre considérée comme une pathologie bénigne grace a la connaissance de sa
physiopathologie, des différentes complications surtout rythmiques, des facteurs de risque
prédicteurs de MS. Les avancées thérapeutiques et surtout le DAI ont révolutionné la prise en
charge de la CMH et ont amélioré son pronostic.
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ABSTRACT :

Title: Cardiac arrythmias in sarcomeric hypertrophic cardiomyopathy (HCM) : profile, clinical
and paraclinical predictive factors

Autor: Taoufik Benchekroun Yasmina
Supervising professor: Bouzelmat Hicham

Keywords : Hypertrophic cardiomyopathy, cardiac arrythmias, predictive factors, sudden
death risk score

Introduction :

The sarcomeric HCM is an frequent hereditary cardiomyopathy. Its natural history is marked
by the occurrence of complications including arrythmias. The prognosis of the HCM is
essentially linked to the risk of sudden cardiac death wich is the fatal complication.

Goals : Describe the rhythmic profile and the predictive factors in the occurrence of arrythmias
in HCM patients.

Obijectifs : Décrire le profil rythmique et les facteurs prédictifs dans la survenue des troubles de
rythme chez les patients CMH.

Materials and methods:

It’s a retrospective study of 30 patients with hypertrophic cardiomyopathy realized in the
rhythmology department of the cardiology center in the HMIMV of Rabat, between july 2017
and december 2021.

Results :

Thirty patients were listed, the average of age was 46 + 29 years. The concept of sudden death
in relatives was rapported in a single patient. Arrhythmias were revealed by clinical symptoms :
palpitations or syncope or detected and confirmed by ECG and systematic Holters ECG. Atrial
fibrillation was the most frequent arrythmia, found in 20% of patients. PVCs was frequent.
Only one patient presented episodes of TVNS. The sudden death risk score was > 6% in six
patients who have benfited of ICD implantation (cardioverter defibrillator).

Conclusion :

HCM can be considered as a benign pathology thanks of the knowledge of its physiopathology,
the various complications, especially rhythmic complications, and risk factors predicting the
occurrence of sudden death. Therapeutic advances and especially the ICD have revolutionized
the management of HCM and have improved its prognosis.
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