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I. INTRODUCTION :

Les oreillettes jouent un role important dans le fonctionnement cardiaque. Elles jouent un
role hémodynamique en recevant le sang de I’organisme, puis se contractant pour se vider
dans les ventricules. Elles renferment la partie la plus importante du systeme de conduction
cardiaque (le nceud sinusal, le neeud auriculo-ventriculaire...) et sécrétent des hormones
régulant ’homéostasie (ANP, BNP...) et peuvent étre sujet a de nombreuses affections qui
affectent le travail cardiaque et ont un impact substantiel sur la performance cardiaque, la
survenue d'arythmies et le risque d’AVC [1].

Les cardiomyopathies ventriculaires ont été bien classifiees et analysées par diverses
études et recherches scientifiques, cependant la cardiomyopathie auriculaire fait défaut
dans la littérature, néanmoins c’est un concept en constante évolution, avec une importance
croissante dans la recherche contemporaine et la pratique clinique.

Ce document aborde la cardiomyopathie auriculaire dans toutes ses dimensions, notamment
la definition, les aspects anatomiques, la physiologie spécifique de 1’oreillette, la
pathogénie, les méthodes diagnostiques, et I’impact sur la gestion des arythmies et la
survenue des AVC.

Une meilleure compréhension des mecanismes impliqués dans le remodelage auriculaire et
de ses corrélations cliniques, notamment avec la fibrillation auriculaire (FA) et d'autres
troubles cardio-métaboliques, pourrait avoir un impact significatif sur le diagnostic, le
pronostic et l'approche thérapeutique des comorbidités liées a la cardiomyopathie

auriculaire.

. DEFINITION :[2]

La cardiomyopathie auriculaire est définie comme « Tout complexe de changements
structurels, architecturaux, contractiles ou électrophysiologiques affectant les oreillettes
avec le potentiel de produire des manifestations cliniquement pertinentes »

En outre, si certains processus pathologiques peuvent affecter les oreillettes de maniére tres
sélective (par exemple, le remodelage induit par la fibrillation auriculaire), la plupart des
cardiomyopathies qui affectent les oreillettes impliquent également les ventricules dans une

plus ou moindre grande mesure.




1. HISTORIQUE :

Le terme de cardiomyopathie a été introduit par Brigden en 1957 [3], pour indiquer « une
maladie myocardique isolée non coronaire». Depuis lors, les maladies du muscle cardiaque
ont été appelées cardiomyopathies, et le terme a été utilisé pour désigner toute forme de
trouble pathologique du muscle cardiaque, sans spécification de chambre.

Le terme de cardiomyopathie auriculaire est apparu pour la premiére fois dans une étude
publiée en 1972 [4], pour décrire un syndrome familial affectant presque exclusivement les
oreillettes et le systeme de conduction auriculo-ventriculaire, avec une combinaison de
rythme supraventriculaire ectopique, et de BAV.

La premiere utilisation de cardiomyopathie auriculaire en conjonction avec la fibrillation
auriculaire (FA) était en 1997 par Doug Zipes [5], dans un éditorial sur la description
initiale des origines veineuses pulmonaires pour l'arythmie.

Plus récemment en 2012 ; Kottkamp[6] a soutenu qu'une "cardiomyopathie fibrotique
auriculaire™ spécifique est un dénominateur pathologique commun de toutes les formes de
FA, et quelle est causée par un processus cardiomyopathique primaire, indépendant de
l'arythmie.

Et enfin en 2016 ; La European Hearth Rythm Association (EHRA), la Heart Rythm
Society (HRS), I’ Asia Pacific Heart Rhythm Society (APHRS) et la Latin American Hearth
Rythm Society (LAHRS), en collaboration avec I’American College of Cardiology et
I'’American Heart Association, ont réuni un comité de travail pour créer un document de
consensus d'experts qui definit la cardiomyopathie auriculaire et considere l'impact des
cardiomyopathies auriculaires sur la gestion de l'arythmie et des accidents vasculaires
cérébraux [2].

Ce qui fait la cardiomyopathie auriculaire est un nouveau concept basé sur le remodelage du

myocarde atrial et la FA n'est qu'un facteur aggravant de ce remodelage.
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IV. ANATOMIE :[7] [8] [9]

Chaque oreillette possede un corps atrial et un appendice (I’auricule) morphologiquement
caracteristiques (figure 1).

Dans le corps, il existe une composante veineuse avec les orifices des veines systémiques ou
pulmonaires et une composante vestibulaire qui entoure la sortie auriculaire.

Les deux oreillettes sont séparées par le septum inter-atrial (SIA).

La composante veineuse de I'OG est située postéro-supérieurement et recoit les veines
pulmonaires aux quatre coins, formant un déme auriculaire proéminent.

L'oreillette gauche est située plus postérieurement et supérieurement par rapport a l'oreillette
droite séparées par l'obliquité du plan du SIA.

L’auricule gauche est plus petit que "auricule droit; sa face endocardique est tapissée par un
réseau complexe de crétes et de membranes musculaires.

Différentes morphologies d'auricule gauche ont été décrites, et il semble que la morphologie
de l'auricule gauche soit corrélée au risque de thrombogenese.

Les parois de I'OG sont d'épaisseur non uniforme (1 - 15 mm) et sont plus épaisses que
celles de I'OD.

Le faisceau de Bachmann est une large bande musculaire épicardique qui court le long de la
paroi antérieure des deux oreillettes. Les bras droits s'étendent en haut vers le nceud sinusal
et en bas vers le sillon auriculo-ventriculaire droit, tandis que les bras gauches se mélent aux
myofibres plus profondes pour passer autour du col de I'AG et se réunissent en arriére pour
rejoindre le vestibule circonférentiel de I'OG.

Les oreillettes présentent une structure 3D trés complexe que l'on ne retrouve pas dans les
ventricules. On y trouve notamment des connexions inter-auriculaires limitées au faisceau
de Bachmann, au septum et au sinus coronaire ; des muscles pectinés, la crista terminalis et
des fibres entourant le sinus coronaire dans I'OD; et les veines pulmonaires avec une
orientation complexe des fibres autour d'eux dans I’OG.

La plupart des ganglions autonomes cardiaques sont situés sur les oreillettes, et en
particulier dans la région des ostia des VVP.

Ces complexités structurelles ont des implications potentielles importantes pour la

physiopathologie auriculaire et la gestion des arythmies auriculaires.
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Figure 1 : Dissection des oreillettes aprés ablation de leurs parois antérieures, vue
antérieur gauche pour montrer leurs composantes [9].

IVC: veine cave inférieure, LIPV: veine pulmonaire inférieure gauche,

RIPV: veine pulmonaire inférieure droite, LSPV : veine pulmonaire supérieure gauche,
RSPV : veine pulmonaire supérieure droite, left atrial appendage : auricule gauche,
Right atrial appendage : auricule gauche.

b ""‘ 1,.. C ’ :

Figure 2 : Vue latérale droite de l'oreillette droite montrant la
pourtour ainsi que les reperes du triangle de Koch [10].

ICV: veine cave inférieure, OF : fosse ovale, CS : sinus coronaire, ev : Valve d’eustache
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V. HISTOLOGIE : [11] [12] [13] [14]

1. Cardiomyocytes auriculaires :
Les cardiomyocytes auriculaires sont des cylindres géométriqguement complexes qui
bifurquent parfois a leurs extrémités ou ils se connectent aux fibres adjacentes via des "
disques intercalaires " en forme de bande.
Ce syncytium contractile est organisé en bandes bien définies qui établissent une
propagation anisotrope non uniforme de I'impulsion auriculaire.
La seule différence morphologique microscopique claire entre les cardiomyocytes
auriculaires et ventriculaires est leur taille. Le diameétre transversal des cardiomyocytes est
de 12 mm dans I’oreillette versus 20 - 22 mm dans le ventricule.
Les cardiomyocytes auriculaires sont principalement mononuclées ; une fraction mineure
possede deux noyaux ou plus. Le noyau est généralement situé au centre, avec une
chromatine granuleuse et/ou condensée. La forme du noyau est influencée par la contraction
de la fibre, devenant plus fusiforme avec I'étirement des cellules longitudinales.

Sarcomeére

Sarcolemme
Tubule T

Réticulum
sarcoplasmique

Noyau

Mitochondrie
Myofibrille
(composée

de myofilaments)

Strie Z

Bande | nglne M

Bande |

Bande A

Figure 3 : Portion d’une myocyte cardiaque, vue longitudinale [13]

Sur le plan biochimique, les cardiomyocytes auriculaires ont un contenu lipidique plus
important que les cellules musculaires ventriculaires.

Les cardiomyocytes auriculaires partagent de nombreuses caractéristiques avec les
ventriculaires en termes de noyau, d'appareil contractile, de cytosquelette et d'organelles.
Contrairement aux cardiomyocytes ventriculaires, les cardiomyocytes auriculaires ne

posseédent pas un réseau étendu de tubules T mais ils possedent des éléments saillants du
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réticulum sarcoplasmique connus sous le nom de tubules Z, par conséquent, le sarcolemme
ne fait pas saillie dans la cellule et les canaux Ca?* commandés par le voltage fonctionnent
principalement a la péripheérie de la cellule.

Les cardiomyocytes auriculaires présentent des granules spécifiques (100 - 400 nm) situés
principalement dans l'aire paranucléaire adjacente a I'appareil de Golgi, qui contiennent de

I'ANP, du BNP, et des peptides apparentés.

2. Interstitium auriculaire :
L'interstitium auriculaire est constitué d'éléments cellulaires et extracellulaires.
Les éléments cellulaires comprennent des fibroblastes / myofibroblastes, des adipocytes, des
cellules mésenchymateuses indifférenciees et des cellules inflammatoires isolées. La paroi
auriculaire présente un nombre significatif de vaisseaux sanguins de taille moyenne,
notamment dans le sous-épicarde. On trouve fréquemment du tissu adipeux mature dans le
myocarde auriculaire, surtout dans I'épicarde, et il imprégne souvent les couches autour des
branches coronaires intra-murales. Le nombre d'adipocytes est tres variable et augmente
avec l'age.
Les éléments extracellulaires sont constitués de fibres de collagéne principalement de type I,
qui forment la majeure partie du squelette myocardique, de particules de protéoglycanes, de
débris lipidiques, de microparticules sphériques et de vésicules matricielles.
Le myocarde auriculaire est également le siege de terminaisons nerveuses
postganglionnaires éparses (du " systeme nerveux cardiaque intrinséque ™), principalement

au sein de coussinets graisseux discrets, mais aussi parmi les cardiomyocytes.

Figure 4 : Echantillons histologiques de la base de I’auricule gauche avec fléches
indiquant I'endothélium et I'épithélium [14]
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V1. PHYSIOLOGIE SPECIFIQUE DES OREILLETTES :
1. Propriétés électrophysiologiques spécifiques de I'oreillette :

Les oreillettes présentent un certain nombre de caractéristiques électrophysiologiques qui

.....

a. Potentiel d'action/ propriétés des canaux ioniques [15] [16] [17]
Les cardiomyocytes auriculaires ont des propriétés de potentiel d'action (PA) distinctes des
cardiomyocytes ventriculaires, résultant de propriétés et de distribution distinctes des
canaux ioniques.
Le courant de fond auriculaire K*(lky) est plus petit que le courant ventriculaire K+, ce qui
entraine un potentiel de repos moins négatif et une pente plus graduelle de la repolarisation
en phase 3.
Les cellules auriculaires présentent également deux courants potassiques : le courant retardé
sortant & rectification ultrarapide (lkur) et le courant régulé par I'acétylcholine (Ikach).
De plus, il existe des preuves que le courant Na‘*de l'oreillette a des propriétés différentes de
celles du courant ventriculaire.
Ces caractéristiques électrophysiologiques cellulaires ont des implications pour 'action et la
conception des médicaments antiarythmiques, et peuvent également affecter les réponses

aux arythmies et aux maladies auriculaires.

b. Propriétés de couplage intercellulaire [18] [19]

Les oreillettes présentent un schéma différent de distribution de la protéine de couplage
cellule a cellule (connexine) par rapport au myocarde ventriculaire.

Les cardiomyocytes auriculaires ont une expression importante de la connexine- 40, alors
que celles ventriculaires expriment exclusivement la connexine-43.

L’hétérogénéité dans la distribution de la connexine-40 est fréquente dans la FA
paroxystique et pourrait jouer un role physiopathologique, et les anomalies génétiques
affectant la séquence et/ou la transcription de la connexine-40 prédisposent a la survenue de
la FA.
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Figure 5 : Comparaison des propriétés du potentiel d'action des myocytes auriculaires et

des myocytes ventriculaires [20]

2. Mécanique de I'oreillette gauche : [21] [22]
La contribution de l'oreillette gauche a la performance cardiovasculaire globale est
déterminée par des facteurs uniques.
Premierement, la fonction auriculaire gauche détermine de maniere critique le
remplissage du ventricule gauche (VG).
Deuxiémement, les remodelages structurels, électriques et ioniques propres a chaque
chambre modifient la fonction auriculaire gauche et la susceptibilité aux arythmies.
Troisiemement, la fonction auriculaire est trés pertinente pour les réponses
thérapeutiques de la FA.
Quatriemement, le volume de I’OG est un biomarqueur important qui intégre lI'ampleur
et la durée de la dysfonction diastolique du VG.
Le développement d'indices sophistiqués et non invasifs de la taille et de la fonction de
I’OG pourrait aider a exploiter cliniquement l'importance de sa fonction dans le

pronostic et la stratification du risque.
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3. Fonctions de I'oreillette gauche :

L'oreillette gauche joue un réle central dans la mécanique cardiaque.

Le rble principal de I'OG est de moduler le remplissage du VG et la performance
cardiovasculaire en fonctionnant comme un réservoir pour le retour veineux pulmonaire
pendant la systole du VG, comme un conduit pour le retour veineux pulmonaire pendant
la diastole précoce du VG, et comme une pompe d'appoint qui augmente le remplissage
pendant la diastole ventriculaire tardive.

Il existe une interaction critique entre ces fonctions auriculaires et la performance

systolique et diastolique ventriculaire.

a. Fonction de reservoir : [22] [23] [24] [25]

Pres de la moitié du volume systolique du ventricule gauche et I'énergie qui lui est associée
sont stockeés dans le ventricule gauche pendant la systole. Cette énergie est ensuite dépensée
pendant la diastole du ventricule gauche.

La fonction reservoir est régie en grande partie par la compliance auriculaire pendant la
systole ventriculaire, qui est mesurée le plus rigoureusement en mesurant les pressions et les
dimensions auriculaires.

Bien que largement négligé, l'appendice auriculaire est plus souple que le corps de
l'oreillette. La contribution de I'appendice a la souplesse globale de l'oreillette est donc
substantielle, avec des implications négatives potentielles pour l'appendice auriculaire/la

ligature de routine pendant la chirurgie de la valve mitrale.

b. Fonction du conduit : [22] [26] [27]

La fonction de conduit de I'OG se produit principalement pendant la diastole ventriculaire et
représente le transport du volume sanguin qui ne peut étre attribué ni aux fonctions de
réservoir ni aux fonctions de pompe d'appoint, représentant environ un tiers du débit
auriculaire.

Il existe une relation réciproque entre les fonctions de conduit et de réservoir de I’OG ; une
redistribution entre ces fonctions est un mécanisme compensatoire important qui facilite le
remplissage du VG en cas d'ischémie myocardique, de cardiopathie hypertensive et de

sténose mitrale.
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c. Fonction de pompe d'appoint : [28]
La fonction de pompe d'appoint de I'OG représente l'augmentation du remplissage du VG
résultant de la contraction active de l'oreillette (moins I'éjection rétrograde de sang dans les
veines pulmonaires).
Elle dépend du degré du retour veineux (précharge atriale), des pressions diastoliques du
VG (postcharge atriale) et de la réserve systolique du VG.
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Figure 6 : Fonctions de l'oreillette gauche et leur relation avec le cycle cardiaque [22]

(> ¢
[

Sont représentés la vitesse de la veine pulmonaire, la déformation de I'OG (Strain), la vitesse de
déformation (SR) de I’OG, le volume de I’OG, la pression auriculaire gauche (LAP) et le
Doppler spectral et tissulaire mitral. Les fonctions de réservoir, conduit et pompe d’appoint sont

représentées respectivement par des lignes rouges, bleues et jaunes.
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Figure 7 : Volume de 1’0OG en fonction du temps au cours des 3 phases [29].
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VII. CLASSIFICATION : [2]

Un outil potentiellement important pour l'application pratique du concept de
cardiomyopathie auriculaire serait un systeme de classification cliniquement utilisable. Le
document de consensus EHRA/ HRS/APHRS/ LAHRS a développé un systeme de
classification pour la cardiomyopathie auriculaire [2].

Le systeme classe les cardiomyopathies atriales en 4 classes (cardiomyocyte dépendant,
fibroblaste dépendant, mixte, et dépdts non collagéniques), selon leur caractérisation
histopathologique basée sur les caractéristiques pathologiques prédominantes.

I Modifications principalement cardiomyocytaires

I Modifications principalement fibrotiques
11 Modifications cardiomyocytaires et fibrotiques

v Infiltration principalement non collagénique, avec ou
sans modification des cardiomyocytes
Tableau 1: classification EHRAS de la cardiomyopathie auriculaire [2]

Classe | : principalement myocyte dépendant

—— — y _FA £
| e " FA sohtan'e’ 4
f J-JJ S| 3 - Troubles génétiques
_— u_,_______.(. — d - Diabéte sucré
Classe |l : principalement fibrobaste dépendant

- Vieillissement
- Tabagisme

. - Insuffisance cardiaque
Ij - Valvulopathies

Classe IV : principalement dépots non collagénique
R - - Amylose auriculaire isolée
- Granulomatoses

- Infiltrats inflammatoires
- Glycosphingolipides

- o




Un certain nombre de problémes limitent l'application clinique pratique de cette
classification. Premierement, comme le systeme est basé sur [I'histologie, il est
techniquement nécessaire de disposer d'échantillons de tissu auriculaire pour attribuer
précisément les patients individuels a une catégorie ; cela est rarement possible.
Deuxiémement, il existe un chevauchement considérable entre les classes EHRAS au sein
de chaque catégorie étiologique de cardiomyopathie auriculaire. Enfin, il n'y a pas de
points d'action clairs associés a la classification ; méme si un patient est assigné sans
ambiguité a 1 des 4 classes, ce qu'il faut faire avec cette information n'est pas clair.

Figure 9 : Aspects histologiques selon la classification EHRAS [2]

(A) EHRAS Classe I: il y a des changements sévéres affectant “principalement” les
cardiomyocytes; la fibrose est beaucoup plus évidente que les modifications des
myocytes.

(B) EHRAS Classe 1l : les modifications interstitielles sont beaucoup plus fréquentes que les
modifications myocytaires.

(C) EHRAS Classe 111 : il s'agit d'une combinaison de modifications myocytaires et des
dépots de fibres de collagéne.

(D) EHRAS Classe IV : principalement une myocardite neutrophile.
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| I Il v

cardiomyocyte Fibroblaste Fibroblaste + Dépots non
cardiomyocyte collagéne

g
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AN AN
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Tableau 2: Classes EHRAS correspondant a chaque processus de CMA [31]

Les facteurs étiologiques doivent clairement étre pris en compte, car ils peuvent avoir des
implications diagnostiques, pronostiques et thérapeutiques claires.

Par exemple, les mutations de MYL4 produisent une cardiomyopathie atriale progressive
spécifique avec un risque élevé d'accident vasculaire cérébral et la nécessité d'un stimulateur
cardiaque [32].

Les facteurs de risque cardiaques doivent étre reconnus et pris en charge, car une gestion
efficace des facteurs de risque réduit le risque de récidive de la FA [33].

La toxicité des médicaments et les troubles endocriniens doivent étre reconnus pour que le
traitement spécifique approprié soit appliqué (par exemple, l'arrét des médicaments
incriminés et la correction des troubles endocriniens).

Les troubles infiltratifs tels que I'amyloidose ont également des implications pronostiques et

thérapeutiques.
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variantes génétiques Facteurs de risque  Dysfenction ventriculaire  Treubles infiltratifs

Facteurs étiologiques

Remodelage - FA Troubles endocriniens  Toxicité médicamenteuse  Yalvulopathies
]
Y
Cardiomyopathie atriale
Indices Echo | Y
(Taille OG, contractilite) Indices ECG
Dysfonction électrigue atriale (PR, FA, amplitudc)
Dysfonction mécanique atriale

T . IRM au Gado
Fibrose atriale Elcctrogramme Voltaze

Etat procoagulant
S— E==m—x
(VWF, marqucurs de coagulation)
ECFE] ) Classification

Figure 10 : Composantes d’une classification cliniquement pertinente de la CMA [31]

VIIl. FACTEURS ETIOLOGIQUES :

1. Fibrillation atriale solitaire (sans conditions concomitantes):
La fibrillation auriculaire "solitaire™ est diagnostiquée lorsqu'aucune explication apparente ou
comorbidité sous- jacente ne peut étre trouvée [34], [35].
Au cours des dernieres années, le nombre de véritables cas de FA solitaire a progressivement
diminué car de nouvelles associations épidémiologiques avec la FA sont apparues [36].
Comme la FA associée a des comorbidités, la FA solitaire survient plus fréguemment chez les
hommes que chez les femmes avec un rapport de 3 a 4 pour 1 [37].
Des études récentes ont montré que de Vvéritables cas de FA solitaire peuvent étre
diagnostiqués méme chez des sujets agés de plus de 60 ans, de sorte que cette limite d'age
semble inappropriée et conservatrice [38].
Il n'est pas clair si les cas associés a une dilatation de I’OG doivent étre exclus de la catégorie
des FA solitaires [39].
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Le risque thromboembolique de la FA solitaire est faible avec seulement 1 & 2 % de risque
cumulé d'AVC sur 15 ans. Cependant, avec le vieillissement et/ou l'apparition de
comorbidités cardiovasculaires, le risque de complications liées a la FA (y compris les
évenements thromboemboliques) augmente [40].

Le risque de complications augmente considérablement chez les patients qui présentent une
dilatation de I’OG [41].

La fibrillation auriculaire a des déterminants génétiques clairs [42].1l s'agit notamment de
variantes génétiqgues communes a faible pouvoir prédictif et de mutations génétiques rares
dont la pénétrance est beaucoup plus importante.

Une exploration histologique du SIA de patients présentant une FA paroxystique solitaire, a
été réalisée par Frustaci et al. [43], objectivant des infiltrats inflammatoires chroniques, des
foyers de nécrose myocytaire, une fibrose de remplacement focale et des vacuoles
cytoplasmiques myocytaires compatibles avec la myolyse. Sur leurs 12 patients, 10
présentaient des changements de classe I11 de 'TEHRAS et 2 présentaient des changements de
classe Il.

Un changement de structures des 2 oreillettes, des anomalies de conduction et un
dysfonctionnement du nceud sinusal ont été observés par Stiles et al. [44] chez les patients
atteints de FA solitaire paroxystique.

Des anomalies de perfusion auriculaire et une atteinte de la réserve coronaire ont été mises en
évidence par Skalidis et al. [45].

Beaucoup plus récemment, 1’étude histologique des biopsies de la paroi postérieure de ’'OG
chez des patients atteints de FA solitaire, a démontré une hypertrophie des cardiomyocytes,
des dommages myolytiques, une fibrose interstitielle, et une expression réduite de la

connexine-43 par rapport aux témoins [46].

2. Amyloidose auriculaire isolée :
L'amyloidose regroupe différentes pathologies qui ont pour point commun le dép6t
extracellulaire de fibrilles insolubles composées de protéines mal agrégées, qui se
caractérisent par la fixation de colorants tels que le rouge Congo.
La forme la plus courante d'amylose liée a I'dge ou sénile est limitée a l'oreillette, une
condition connue sous le nom d'amylose auriculaire isolée (AAI) [47], [48].
L'incidence de I'amylose auriculaire augmente avec I'age, dépassant 90 % dans la neuviéme
décennie [49].
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Parmi les biopsies atriales de 167 patients subissant une chirurgie cardiaque, 23 des26
specimens positifs a I'amyloide provenaient de patients atteints de cardiopathie rhumatismale,
tandis que les3 autres provenaient de patients présentant une CIA [50].

L’ AAI fait partie de la classe IV de ’EHRAS.

Les dép6ts amyloides sont immunoréactifs pour le peptide natriurétique auriculaire (ANP)
chez la plupart des patients [47], le NT-pro-ANP a été identifié dans d'autres études [51]).

La transthyrétine, une protéine de transport impliquée dans I'amylose sénile systémique, a
également été identifiée dans 10 % des cas[52].

Comme pour la fibrose, I'amylose peut provoquer un bloc de conduction local et la durée de
I'onde P est augmentée dans I’AALI.

La FA et I'AAI augmentent toutes deux avec I'age avancé et le sexe féminin, mais la relation
entre les deux est indépendante de I'age et du sexe [53], [54].

Pour les amyloses spécifiques a un organe comme la maladie d'Alzheimer, il n'y a pas de
correlation détectable entre la quantité de dépots fibrillaires et lI'avancement de la maladie
[55]. Clest plutdt le pheénotype de la maladie qui est le plus étroitement corréle a

I'accumulation d'agrégats protéiques solubles et pré-fibrillaires [56].

3. Mutations du NPPA (natriuretic peptide precursor A gene):
Le peptide atrial natriurétique (ANP) est libéré par les oreillettes en réponse a I'étirement
auriculaire ou a I'expansion du volume, il participe a I'hnoméostasie du sodium, du potassium
et de I'eau en agissant sur I'excrétion rénale, et posseéde une action vasodilatatrice [57].
Il interagit également avec d'autres systémes endogenes, en inhibant les systemes rénine —
angiotensine — aldostérone et nerveux sympathique, et régule les courants ioniques. [58], [59]
Le gene codant pour la protéine précurseur de I’ANP (NPPA), code pour la prépro-ANP, une
protéine de 151 acides aminés qui comprend un peptide signal clivé pour former le pro-ANP
[60], qui est stocké dans les granules denses des oreillettes. La pro-ANP libérée subit un
processus protéolytique pour générer la N-T pro-ANP et I’ANP.
La N-T pro-ANP est clivé en trois hormones ayant une activité biologique similaire a celle de
I'ANP : la LANH (long-acting natriuretic hormone), le peptide vasodilatateur et 1’hormone
kaliurétique.
Des études génétiques ont établi un lien entre une production anormale d'ANP et les
tachyarythmies auriculaires familiales et la cardiomyopathie auriculaire. Dans une grande

famille atteinte du syndrome de Holt-Oram, une mutation de la TBx5 (T-box transcription
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factor 5) a entrainé un phénotype atypique avec une FA & début précoce et une surexpression
de multiples génes, dont le NPPA [61].

D'autres variantes du NPPA (S64R et A117V) ont également été associées a la survenue de
FA [62], [63].

Plus récemment, une cardiomyopathie auriculaire autosomique récessive a été décrite chez
des patients porteurs d'une mutation du NPPA (Arg150GIn) [64]. Le phénotype est caractérisé
par une dilatation bi-atriale, initialement associée a des tachyarythmies auriculaires telles que
la FA et le flutter atrial [65].

4. Dystrophies musculaires héréditaires :
De nombreuses dystrophies musculaires héréditaires sont caractérisées par une atteinte
cardiaque, liée a une dégénérescence des myocytes avec remplacement graisseux ou
fibrotique [66], [67].

De Duchenne Dystrophine CMD

De Becker Dystrophine CMD

De Steinert DMPK Trouble de conduction

(Dystrophie myotonique de type 1)

D'Emery-Dreifuss Emerin Trouble de conduction
Lamin A / C CMD

De Limb-Girdle Lamin A / C Trouble de conduction

Sarcoglycanes CMD

Facio-scapulo-humérale Dux 4 Trouble de conduction

Tableau 3: Dystrophies musculaires héréditaires avec atteinte cardiaque [67].
DMPK: myotonic dystrophy protein kinase. - CMD: cardiomyopathie dilatée

De multiples complexes et voies sont impliqués dans le maintien de l'intégrité des myocytes,
et un composant protéique défectueux ou absent peut conduire a une mort cellulaire

progressive.

26

——
| —



La manifestation la plus importante est une cardiomyopathie dilatée, avec des arythmies et
des troubles de conduction secondaires a la dysfonction VG [68].

Une atteinte atriale spécifique peut entrainer une maladie du nceud sinusal et/ou des
arythmies auriculaires avec des événements thromboemboliques associés [69], [70].

La dystrophie myotonique de type | est la dystrophie musculaire la plus fréquente chez
l'adulte [71], Jusqu'a 15 % d'entre eux développent des arythmies auriculaires au cours d'un
suivi de 10 ans [72].

Dans la dystrophie musculaire d'Emery-Dreifuss et celle de Limb-Girdle de type IB, une
fibrose atriale généralisée peut entrainer une paralysie atriale (Atrial standstill) [66].

Dans la maladie d'Emery-Dreifuss, on peut observer une FA et un flutter atrial avec des
réponses ventriculaires lentes et des pauses asystoliques, associés a la survenue de
thromboembolies et d’AVC [73].

Dans la dystrophie musculaire facio-scapulo-humérale, les arythmies sont rares, la plus
fréquente étant la tachycardie supra-ventriculaire [74].

Sur le plan histologique, la composition tissulaire peut varier considérablement, y compris

toutes les classes EHRAS (voir classification).

5. Insuffisance cardiagque congestive (ICC):
L'insuffisance cardiaque congestive est une cause frequente de FA [75], non seulement c’est
une condition contributoire.
Le phénotype auriculaire induit par I'ICC est complexe, une composante particulierement
importante est la fibrose auriculaire, qui, dans les modeles expérimentaux, se produit plutot
dans les oreillettes que dans les ventricules [76].
Contrairement au remodelage induit par la FA, les modifications du courant ionique
auriculaire dans I''CC ne raccourcissent pas la durée du PA et ne provoquent pas de
ralentissement général de la conduction [77], [78], elles ne contribuent donc pas directement a
I'arythmogenese.
La principale anomalie sous- jacente semble étre une augmentation de la charge cellulaire en
Ca?". Bien que les mécanismes sous-jacents ne soient pas complétement clairs, ils
comprennent probablement [I'hyperphosphorylation du phospholambane (qui augmente
I'absorption du Ca?"du réticulum sarcoplasmique) et la prolongation du PA (qui augmente la
charge en Ca?* en augmentant la période pendant laquelle les canaux calciques de type L sont

ouverts). Ces anomalies entrainent une activité ectopique focale a ’origine de FA [79].
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L'ICC provoque également une hypocontractilité auriculaire, malgré une augmentation
transitoire du Ca?" cytosolique, ce qui indique une sensibilité contractile réduite au Ca?*
intracellulaire [80], Cette hypocontractilité peut jouer un réle important en contribuant a la
probabilité accrue de survenue d’événements thromboemboliques chez les patients souffrant
de FA et d'ICC.

Sur le plan histologique, les dépdts de collagéne sont importants dans I'lCC, ce qui confére le
plus souvent des propriétés de classe Il et Il de 'EHRAS. Cependant, des propriétés de

classes IV peuvent également étre retrouvées.

6. Apnée obstructive du sommeil :
Le syndrome d'apnées obstructives du sommeil (SAOS) est connu pour altérer la fonction
cardiaque et predisposer a la FA [81], [83].
L'apnée obstructive du sommeil ralentit la conduction auriculaire, augmente la durée de
’onde P. [81], [82], [84].
Expliqué sur un modeéle de rat, la fibrose auriculaire est due a une modification d’expression

de la connexine — 43 [85].

7. Remodelage atrial induit par la fibrillation auriculaire :
La fibrillation auriculaire elle-méme induit un remodelage auriculaire qui contribue au
maintien, a la progression et a la stabilisation de cette arythmie [86], [80].
Plusieurs mécanismes sont impliqués dans ce remodelage ; par exemple
La fréquence auriculaire élevée entraine une charge cellulaire en Ca?*, avec une dégradation
proteolytique des canaux calciques de type L [87], [88].
Le remodelage a long terme de la tachycardie auriculaire entraine un ralentissement de la
conductivité dans plusieurs modéles animaux, au moins en partie dd a la régulation négative
des canaux Ina [87].
La tachycardie atriale/FA a long terme peut elle-méme provoquer une fibrose auriculaire qui
contribue a la persistance a long terme [89].
Globalement, les modifications des canaux ioniques contribuent a la stabilisation de la FA et a
la récidive précoce apres cardioversion.
La cardiomyopathie auriculaire induite par la FA présente des modifications qui dépendent de
la durée de la FA ; une FA de tres courte durée ne produit pas d'altérations ultra-structurales,
tandis qu'une FA de plusieurs semaines provoque des altérations classe I d’EHRAS [90] ; La

FA persistante a long terme produit des modifications classe 111 [89].
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8. Toxicité médicamenteuse :
Un grand nombre de médicaments ont été associées a l'induction de la FA, soit chez des
patients sans cardiopathie, soit chez des patients connus cardiaques [91].
L'incidence globale de la FA induite par les médicaments (DIAF = drug-induced AF) est
encore inconnue pour plusieurs raisons, d’abord les preuves associant des médicaments a la
FA ont été largement basées sur des rapports anecdotiques avec tres peu d'essais cliniques
prospectifs contrblés, deuxiemement la FA est souvent paroxystique et la documentation peut
étre difficile, troisiemement les épisodes de FA peuvent passer inapercus s'ils apparaissent
apres des expositions multiples (par exemple, une chimiothérapie), quatriéemement la
polymédication rend difficile I’identification de l'agent coupable, et enfin le diagnostic de
I’arythmie et son histoire clinique peut étre imprécis s’il est fait par des non cardiologues[92].
De multiples mécanismes ont été suggéres pour expliquer la pathogenése de la FA induite par
les médicaments ; les effets électrophysiologiques auriculaires directs comme une réfractivité
abrégée, une conduction ralentie ou une activité déclenchée due a la charge en Ca®', les
modifications du tonus autonome, I’ischémie myocardique, les Iésions myocardiques
directes et d'autres meécanismes comme la libération de cytokines pro-inflammatoires, le stress
oxydatif, I'nypotension et les perturbations électrolytiques[91], [92].
Généralement la DIAF est un trouble bénin autolimite, mais parfois elle peut étre
cliniguement grave chez les patients polymédicamentés présentant des comorbidités sous-
jacentes [92].L'arrét du ou des médicaments responsables conduit genéralement a une
cardioversion en quelques minutes ou heures. Lorsque la FA persiste, le traitement est
similaire a celui des patients non atteints de DIAF [93], [94].
La multiplicité des mécanismes expliquent la variabilité des modifications histologiques

observées des classes | a 1V de 'EHRAS.
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androgéniques

o | Inotropes Dopamine, dobutamine, dopexamine, | Stimulation adrénergique
-% arbutamine, enoximone, milrinone,
3 | Vasodilatateurs Isosorbide, Losartan, Flosequinan | Hypotension avec probable
§ réflexe adrénergique
% Cholinergiques Acétylcholine Stimulation vagale
S Diurétiques Thiazides Hypokaliémie
o | sympathomimeétiques | Pseudoephedrine, albuterol, Stimulation adrénergique
S oriciprenaline, salbutamol, salmetrol
£ | Xanthines Aminophylline, théophylline Stimulation adrénergique
§ Corticostéroides Méthylprédnisolone (forte dose) Effet potassium
Anti-cholinergiques Atropine Stimulation adrénergique
Anticonvulsivants Lacosamide, paliperidone
Antidépresseurs Fluoexetine, tranylcypromine, | Effet cardiodépressif direct,
X trazodone
qz’ Anti-migraine Ondasetron, sumatriptan Spasme coronaire
Z | Antipsychotiques Clozapine, loxapine, olanzapine Effet cardiodepressif direct,
Cholinergiques Physostigmine,donepezil Stimulation vagale
Dopaminergiques Apomorphine Activité vagale
Agents alkylants Cisplatin, cyclophosphamide, Lésion cardiaque, Vasospasme
ifosfamide, melphalan coronaire, Hypertension,
Anthracyclines Doxorubicin,mitoxantrone Dérivé réactif de l'oxygéne,
antimetabolites Capecitabine, 5-FU, gemcitabine | modifications du transport du
g Anti-microtubules Docetaxel, paclitaxel calcium
\g Inhibiteurs de la TK Cetuximab, soratenib, sunitinib mitochondriale, Perturbations
S | Inhibiteurs de la topo- | Amsacrine, etoposide électrolytiques, Inflammation
E | isomérase
5 Anticorps Alemtuzumab, bevacizumab,
monoclonaux rituximab, trastuzumab
Cytokines et immuno- | Azathioprine, interferon-gamma,
modulateurs interleukine-2, lenalidomide
IPDES Sildenafil, tadalafil, vardenafil Hypotension
Tocolytiques hexoprenalin, terbutaline, Stimulation adrénergique
3 sulphate de magnésium Modification de la conduction
3 atriale
g Stéroides Changements structurels,

changements de l'activité
autonome des stéroides

Tableau 4 : médicaments incriminés dans 1’induction de FA [91]
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9. Myocardite :
La myocardite désigne une inflammation du myocarde, qui survient a la suite d'une exposition
a des déclencheurs externes (agents infectieux, toxines, médicaments...) ou internes comme
les troubles auto-immuns[95], [96].
L'incidence est difficile a établir car elle dépend des critéres de diagnostic. Une estimation
probable est de 8 a 10 pour 100 000 habitants, elle représente la troisiéme cause de mort
subite aprés la cardiomyopathie hypertrophique et la maladie coronaire dans les séries
d'autopsies ; la prévalence de la myocardite varie de2 a 42 % dans les morts subites chez les
jeunes adultes [97], [98].
La biopsie met en évidence un infiltrat inflammatoire chez 9 a 16 % des patients atteints de
cardiomyopathie dilatée non ischémique inexpliquée [99], [100].
La myocardite est définie par les " critéres de Dallas " comme la présence d'un infiltrat
inflammatoire myocardique avec nécrose et/ou dégénérescence des cardiomyocytes adjacents
de nature non ischémique [101]. Selon le type de cellule inflammatoire, la myocardite peut
étre subdivisée en myocardite lymphocytaire, éosinophile, polymorphe, a cellules géantes et
sarcoidose cardiaque [96].
La fibrillation auriculaire fait frequemment partie de la présentation clinique de la myocardite,
chez 245 patients présentant une myocardite cliniqguement suspectee, la FA est apparue chez
environ 30 % d'entre eux [102].
La myocardite a cellules géantes est un cas particulier probablement d’origine auto-immune
caractérisée par une infiltration diffuse par des lymphocytes et de nombreuses cellules géantes
multinucléées, des éosinophiles, des cardiomyocytes nécrosées associée a une fibrose.
L'évolution naturelle est souvent fulminante et la mortalité est élevée en l'absence de
traitement.
Une myocardite avec une atteinte auriculaire isolée est rarement diagnostiquée [103]. Une
variante auriculaire isolée de la myocardite a cellules géantes a été rapportée pour la premiere
fois en 1964 [104]. Depuis lors, seuls quelques cas ont été décrits dans la littérature
anglophone. Cette variante semble avoir une évolution plus favorable par rapport a la forme
classique [105].
Histologiquement, la myocardite atriale posséde des propriétés de classe 1V de 'EHRAS,

mais lorsqu’elle persiste elle peut évoluer vers la classe I11 de 'TEHRAS.
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10. Troubles génétiques de la repolarisation :
Certaines anomalies génétiques expliquent la survenue de la cardiomyopathie auriculaire par
plusieurs mécanismes.
La paralysie atriale (atrial standstill), une forme sévére de cardiomyopathie auriculaire, peut
étre associée a des mutations hétérozygotes combinées des génes SCN5A et Connexine-40
[106].
Des mutations gain de fonction dans les sous-unités des canaux potassiques (par exemple
KCNQ1, KCNH2, KCND3 et KCNE5) ou des mutations perte de fonction dans la sous-unité
KCNBSA, ont éte identifiées chez des patients atteints de FA [107].
Une mutation gain de fonction dans la sous-unité KCNJ8, codant pour le canal cardiaque Kir
6.1 (KATP), est associée a une susceptibilité accrue a la FA et a une repolarisation précoce
[108].
La fibrillation auriculaire est relativement fréquente dans la cardiomyopathie hypertrophique
(prévalence x20%) [109].
La fibrillation auriculaire est encore plus fréquente dans la dysplasie ventriculaire droite
arythmogene (jusqu'a 40 %) [110].
Des tachycardies supraventriculaires, principalement de type FA, ont été signalées dans le
syndrome de Brugada [111], [112].
Chez les patients atteints du syndrome du QT long, l'allongement des potentiels d'action
conduisant a une FA a été suggeré comme étant une forme auriculaire de "torsades de
pointes™ [107].
Les patients présentant une FA solitaire a début précoce ont une prévalence élevée de
syndrome du QT long associé a des variants pathogénes du géne SCN5A [113].
Généralement, les associations entre la FA et les syndromes de mort subite témoignent des

mécanismes communs entre I'arythmogenése auriculaire et ventriculaire.

11. Hypertension artérielle :
L'hypertension artérielle représente l'un des principaux facteurs de risque cardiovasculaire de
la cardiomyopathie auriculaire [0]. Elle est a I'origine d'au moins un cas de FA sur cing [114].
Chez les sujets hypertendus, la dilatation de I’OG et les modifications de l'onde P sont
prédictifs d’apparition de la FA [115], [116].
Des études récentes ont rapporté que chez les animaux hypertendus, on peut observer a la fois
des changements structurels fibrotiques auriculaires et une diminution significative de la

conduction électrique [117], [118], [119]. Des résultats similaires ont été obtenus par Medi et
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al [120] qui ont étudié les changements électro-anatomiques et électro-physiologiques
corrélés au traitement chronique de [I'hypertension systémique et de I'hypertrophie
ventriculaire gauche.

Le maintien de valeurs de pression artérielle optimales peut favoriser un remodelage
structurel inverse, comme le montre une diminution significative du volume de l'oreillette
gauche [121]. Autres études ont démontré une amélioration des parameétres electriques et
structurels apres un traitement par des bloqueurs du systéme rénine-angiotensine-aldostérone
[122], [123].

Histologiquement, la surcharge de pression induit une hypertrophie des myocytes auriculaires
avec des propriétés classe I de 'EHRAS, un dépdt de collagene peut également se produire
(classe Il- 11T de ’EHRAS).

12. Diabete sucré :
Le diabete est un facteur de risque indépendant pour le développement et la progression de la
FA [124].
Les patients présentant un métabolisme anormal du glucose ont une taille d'OG plus
importante, une tension auriculaire gauche plus faible et un temps d'activation auriculaire
gauche plus long par rapport aux témoins [125].
Une étape physiopathologique essentielle est la capacité des produits de glycation avancée
(AGE = Advanced Glycation Endproducts) a s'infiltrer dans le myocarde, entrainant une
fibrose interstitielle et une hypertrophie. Tous ces événements, réunis sous le terme de
cardiomyopathie diabétique, déterminent le substrat du remodelage anatomique et électrique
de l'oreillette [126].
Un traitement optimal du diabéte et un contréle glycémique adéquat peuvent prévenir ou
retarder la survenue de la FA, malgré peu de preuves directes des effets des médicaments
antidiabétiques sur la FA, notamment les agonistes des récepteurs activés par les
proliférateurs de peroxysomes (PPAR) [127].
Histologiquement, les modifications constatées appartiennent a la classe I de ’EHRAS, et

peuvent évoluer vers les classes Il et V.
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13. Obésité :
Etant donné la prévalence accrue des comorbidités associées a l'obésité qui peuvent également
influencer le remodelage cardiovasculaire, le lien réel et indépendant de l'obésité sur la
cardiomyopathie atriale peut étre difficile a évaluer [128].
La graisse epicardique est métaboliqguement active et libére des cytokines inflammatoires, les
adipokines, et les acides gras libres qui sont impliqués dans la progression du remodelage
fibrotique auriculaire. Par conséquent, l'adiposité épicardique locale peut favoriser le substrat
des arythmies.
Plusieurs études basées sur la population ont démontré une relation solide entre l'obésité et la
FA [129], [130], [131].
La dilatation et le dysfonctionnement de l'oreillette gauche sont des conséquences connues de
la cardiomyopathie due a l'obésité [132] [133].
Des changements de style de vie, une perte de poids, une pression artérielle normale et des
valeurs glycémiques optimales ont été associés a un meilleur controle du rythme chez les
patients obéses atteints de FA aprés ablation par cathéter [134].
Histologiquement, des infiltrats graisseux (classe 1V de 'EHRAS) ainsi que des depdts de
collagene (classe 111 de ’TEHRAS III) sont constatés.

14. Maladie rénale chronique :

La prévalence de la FA augmente avec I'age, parallelement a la diminution du débit de
filtration glomérulaire. Divers rapports affirment que 7 a 18 % des patients atteints d'IRC sont
atteints de FA, tandis que 10 a 33 % des patients ont été découverts fortuitement atteints
d'IRC au moment du nouveau diagnostic de FA.

L'apparition de la FA peut favoriser la progression de I'IRC et augmenter le risque de
développer une insuffisance rénale terminale. De plus, la coexistence de la FA et de I'IRC,
était liée a une morbidité et mortalité considérables [135].

L'IRC est associée a une activation accrue du systeme rénine-angiotensine- aldostérone et a
une excitation sympathique excessive, ce qui peut favoriser le remodelage auriculaire. En
outre, les dysfonctionnements de Il'activité du systeme nerveux autonome peuvent déclencher
différentes voies de signalisation, notamment les cytokines pro- inflammatoires, le tissu
adipeux épicardique et le stress oxydatif, qui  peuvent également favoriser Ila

cardiomyopathie atriale [136].
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15. Vieillissement :
Des études de cartographie clinique chez le sujet &gé, ont objectivé des anomalies de
conduction, une hétérogénéité spatiale de la repolarisation, des périodes réfractaires
prolongées et une tension myocardique réduite [137], [138].

Les changements fibrotiques classe I de "TEHRAS sont les plus observés.

16. Valvulopathies :
La valvulopathie mitrale et la sténose aortique sont associés a un remodelage structurel de
l'oreillette et a une propension a la FA.
Sur le plan histologique, les propriétés classe I11 de 'TEHRAS sont les plus observes.

a. Sténose mitrale :
Dans une étude menée par John et al. [139], concernant 24 patients atteints sténose mitrale
pur en rythme sinusal ayant subi une valvuloplastie mitrale, on a constaté une période
réfractaire effective (PRE) inchangée ou augmentée, un retard de conduction généralisé et
une nécrose myocytaire, ce qui suggere que les changements structurels et leurs
conséquences électrophysiologiques précedent le développement de la FA.
Les facteurs associés a ces modifications structurelles comprennent des effets myocardiques
directs (Nodules d'Ashoff inflammatoires pathognomoniques), des modifications ultra-
structurelles, la fibrose auriculaire, les cytokines immunoactives et le remodelage par les
métalloprotéases matricielles (diminution de la MMP-1 et de la MMP-3) [139], [140].
Un remodelage auriculaire inverse (une réduction immédiate de la pression et du volume de
I'OG et une amélioration de la tension bi-atriale), a été démontré chez 21 patients atteints de

SEP isolée apres commissurotomie [141].

b. Régurgitation mitrale :
Les auteurs suggerent que l'activation de la NADPH oxydase induite par I'étirement
auriculaire et le stress oxydatif intracellulaire contribuent a I'apoptose, au
dysfonctionnement contractile auriculaire et a la dilatation auriculaire dans la régurgitation
mitrale [142].
Un remodelage auriculaire inverse précoce (réduction de 45 % du volume de ’OG, une
augmentation de la vidange active de l'oreillette)a été constaté au début de la période
postopératoire (30 jours) chez 43 patients ayant subi une chirurgie de régurgitation mitrale
(réparation ou remplacement) [143] et une amélioration similaire a 6 mois a été rapportée
par Dardas et al. [144].
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c. Sténose aortique :
Les volumes de l'oreillette gauche sont plus élevés chez les patients atteints de sténose
aortique par rapport aux témoins et diminuent de maniere significative aprés une
valvuloplastie [145].
Les taux plasmatiques de peptide natriurétique (ANP) sont plus élevés chez les patients
symptomatiques qu'asymptomatiques atteints de SA [146].et les taux de N-ANP permettent
de prédire le remodelage auriculaire et la FA tardive (2 mois) postopératoire apres une

chirurgie pour sténose aortique [147].

IX. EXPLORATION DE LA CARDIOMYOPATHIE ATRIALE :

Dans la pratique clinique, la cardiomyopathie atriale peut se manifester par des arythmies
auriculaires et des résultats correspondant a des anomalies fonctionnelles ou structurelles de
l'oreillette.

En ce qui concerne les arythmies, les cliniciens connaissent surtout son association avec la
FA. Des etudes recentes ont montré que le risque d'AVC thromboembolique dans le cadre
d'une FA dépend non seulement des facteurs de risque traditionnels (CHA2 DS2 -VASc
scoring system) mais aussi des caractéristiques de la FA [148].

Bien que la FA de longue durée puisse étre observée chez des patients dont l'oreillette est de
taille normale, il existe probablement une relation entre les facteurs décrits ci-dessus qui
créent le substrat de la FA et le role de la FA continue dans la perpétuation d'un remodelage
cellulaire et tissulaire inadapté.

La question qu’il faut poser : existe-t-il des indices qui peuvent étre diagnostiqués avant la
présentation clinique de la FA ? De plus, les changements inadaptés observés dans la
cardiomyopathie atriale sont-ils réellement modifiables s'ils sont identifiés suffisamment tét,

avant d'atteindre le seuil de la maladie clinique ?
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1. Electrocardiogramme :

Les arythmies auriculaires non FA, telles que les battements prématurés auriculaires fréquents
ou la tachycardie auriculaire paroxystique, pourraient indiquer un substrat auriculaire anormal
et une prédisposition a la FA, et ont été associées a un risque accru d'accident vasculaire
cerébral lors d'un suivi a long terme [149], [150].

L'étude prospective Northern Manhattan a constaté que la force terminale de lI'onde P dans la
dérivation V1 en rythme sinusal, a été associée a un risque accru d'AVC cardio-embolique
indépendamment de la présence d'une FA [151].

Une étude trés récente a proposé d’établir le diagnostic de la CMA en se basant sur 'ECG
pour la stratification du risque thromboembolique ;la classification a été effectuée en utilisant
I'analyse amplifiée des ondes P (APW) sur des ECG numériques a 12 dérivations en rythme
sinusal chez des patients présentant un thrombus de ’auricule gauche et une cohorte de

contr6le appariée par score de propension [152].
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Figure 11 : diagnostic électrocardiographique de la CMA [152].
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L'essai CRYSTAL-AF(Cryptogenic Stroke and Underlying AF) a montré que les moniteurs
cardiaques implantables étaient supérieurs pour identifier la FA chez les patients présentant
un AVC ischémique avec un bilan diagnostique non révélateur [153].

Si le taux de détection de la FA a l'aide de moniteurs implantables était d'environ 30 % a 3
ans, la majorité des patients ne présentaient pas de FA et restaient donc cryptogéeniques. Bien
que I'étude ne comprenne pas des marqueurs de structure ou de fonction de I'AL, il est
raisonnable de penser que certains de ces événements ischémiques se sont produits dans le
contexte du milieu thrombotique qui existe dans la cardiomyopathie atriale, avant I'apparition
dune FA cliniquement identifiable. Cette hypothese doit étre vérifiée par des études
complémentaires [154].

2. Echocardiographie :
L'échocardiographie peu codteuse et précieuse , est la modalité d'imagerie de choix pour le
dépistage et le suivi en série des patients atteints de maladies impliquant la morphologie et la
fonction de I’oreillette [155].

a. Taille de I’0OG : [156] [157] [158] [159] [160] [161] [162] [163]
Bien que la dilatation de I’OG soit une mesure grossiere, il a été systématiquement associé au
développement futur de la FA et peut donc identifier la présence de CMA.
La quantification de la taille de I’OG est difficile en partie a cause de sa géométrie complexe
et de I’orientation compliquée des fibres ainsi que des contributions variables de 1’auricule et
des veines pulmonaires.
La taille de I'OG est le plus souvent mesurée en mode 2D, parmi ces mesures, la dimension
linéaire en parasternale grand-axe, la mesure de surface télésystolique en quatre cavités et
surtout la mesure du volume de ’OG qui est I’indicateur pronostique le plus puissant dans
une variété de maladies cardiaques.
L'avenement de 1’échocardiographie 3D a amélioré la précision des mesures du volume de
I'OG, qui sont en bonne corrélation avec la tomographie cardiaque assistée par ordinateur et
I'imagerie par résonance magnétique [160].
Le volume OG indexé normal supérieur recommandé est de 34 mL/m? pour les deux sexes
pour prédire les événements cardiaques, selon I’ Americain Society of Echocardiography [162]
[163].
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b. Fonction de I’0OG [164] [165] [166]
La fonction de I’OG est évaluée en utilisant plusieurs parametres.
L’analyse volumétrique correspondant a la fraction d’¢jection calculée a partir des volumes
maximal et minimal ;
Le Doppler spectral du flux transmitral (onde E, onde A), veineux pulmonaire (one S, onde
D) et tissulaire (onde S’, onde E’, one A’) ; Par ex, de faibles vitesses de lI'onde A et une
vitesse réduite de lI'onde A" indiquent une fonction de stimulation auriculaire réduite.
La vitesse de vidange de I’auricule gauche a ’ETO qui est un indice prédictif du risque de
thrombus intra-atrial, mais également prédictif d'un succés de cardioversion, avec une valeur
seuil de 40 cm/s;
Et enfin I'analyse de la déformation (Strain) qui comprend I’imagerie de déformation et la
vitesse de déformation, permet d'étudier la fonction de réservoir de I’OG ou la capacité de
I’0OG a s'étirer pendant la systole ventriculaire et le remplissage auriculaire concomitant; la
réduction de la tension de 1’0OG a été associée a un risque plus éleve d'incidence de FA,
indépendamment des mesures de la taille de I'OG.

AP4 11
08.41.04 .
HR =75 bpm AN

£ N

Strain Ratel Radial Vel |[R Frac Shor

Figure 12 : Exemple de Strain de I’OG ; Les déformations régionales sont indiquées par les

lignes colorées et la déformation longitudinale globale par la ligne pointillée blanche [22]
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Figure 13 : Volumes minimal et maximal de ’0OG en 3D et courbe volume-temps [22]

3. IRM cardiaque :
Au cours des derniéres années, I'IRM est de plus en plus utilisée a été utilisée pour fournir des
évaluations volumétriques de référence de la structure et de la fonction des cavités cardiaques,
mais ses inconvenients restent le colt plus cher et la disponibilité plus limitée par rapport a
I'échocardiographie.
L’IRM au gadolinium et la cartographie T1 post- contraste sont utilises pour détecter la
fibrose auriculaire [167], [168], [169]. Mais leur utilisation reste limitée par rapport a
I’imagerie ventriculaire étant donné la finesse des parois des oreillettes [170].
Une étude a établi un lien entre I'étendue de la fibrose détectée et le résultat d'ablation de la
FA [171] ; Le risque de FA récurrente augmentait de 15 % pour une fibrose de stade I (10 %
de la paroi auriculaire) a 69 % pour une fibrose de stade IV (>30 % de la paroi auriculaire). Et
donc I'IRM pourrait jouer un rble dans la selection appropriée des patients les plus
susceptibles de bénéficier d'une ablation de la FA.
Cette technique a également été utilisée pour prédire le développement d'une dysfonction du
nceud sinusal [172], le risque d'accident vasculaire cérébral [173], et la progression de la
fibrillation auriculaire de paroxystique a persistante [174].
Dans la prochaine génération, 'IRM de flux atrial 4D est apparue comme une nouvelle
méthode pour identifier les preuves de cardiomyopathie atriale, en mesurant le flux
volumétrique intra-atrial ; Il apparait plut6t que la dynamique du flux auriculaire est perturbée
chez les patients souffrant de FA, méme pendant les périodes dactivité auriculaire
électriqguement coordonnée, ce qui suggeére que ce processus pathologique comporte une

composante qui n'a pas été reconnue jusqu'a présent [175] .
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Figure 13: Quantification de la fibrose de ’0OG par IRM au Gadolinium [176], [177]

Stade I de I'Utah : rehaussement <5% (minime), stade Il de I'Utah : rehaussement 5-20% (léger),
Stade 111 de I'Utah : rehaussement 20- 35% (modéré), Stade IV de I’Utah >35% (étendu).

4. Tomographie cardiaque :

Les données volumétriqgues de la tomographie cardiaque assistée par ordinateur sont
comparables aux données générées par I'IRM et 1'échocardiographique 3D et sont supérieures
a celles de I'échocardiographie 2D [178].

La Tomographie peut également étre utilisée pour dépister les thrombus avant l'ablation de la
FA. La précision diagnostique de la TDM a été étudiée par de multiples groupes, avec une
revue systématique de 19 études et 2955 patients rapportant une sensibilité et une spécificité
de 96 et 92% [179].

5. Imagerie avec cartographie électro-anatomique :
Les systemes de cartographie électromécaniques sont devenus la norme pour la caractérisation
invasive du substrat des cardiomyopathies auriculaires. Utilisant diverses technologies, ces
systémes permettent une caractérisation et une reproduction rapides de l'anatomie auriculaire

avec un rendu en trois dimensions.
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La cartographie a été utilisée pour visualiser le substrat électro-anatomique de la
cardiomyopathie auriculaire associée a la maladie du nceud sinusal, [180]a la sténose mitrale
rhumatismale [181], & la Communication inter-auriculaire [182], [183] a l'insuffisance

cardiaque congestive [184], a I'apnée obstructive du sommeil [81] et au vieillissement [185].

6. Biologie :
Quant aux biomarqueurs de la cardiomyopathie atriale, bien qu’ils soient activement
recherchés depuis longtemps, aucun candidat n’a été validé en pratique clinique.
De multiples études ont démontré que des taux sanguins élevés de CRP et d'IL-6 sont associés
a une incidence accrue de FA, a la fois chez les patients subissant une intervention
chirurgicale et la population générale [186], [187].
L'augmentation des taux de fibrinogéne et de TNF-a est également liée a la persistance de la
FA et, par conséquent, a un continuum de remodelage auriculaire [188].
Une augmentation du taux de NT- proBNP est un signe distinctif établi chez les patients
atteints d'insuffisance cardiaque ; cependant, ce biomarqueur est nettement influencé par la
présence d'une FA concomitante [189].
Le facteur 15 de différenciation de la croissance (GDF-15) est un nouveau biomarqueur qui
peut prédire le risque thromboembolique chez les patients souffrant de FA [187].
Un autre biomarqueur prometteur de la fibrose cardiaque est représenté par le syndécan-1, en
particulier chez les patients atteints d'insuffisance cardiaque avec fraction d'éjection préservée
[190].

Electrocardiogramme : Echocardiographie :

Volume de I’'OG
Vitesse de vidange de I’auricule gauche
Strain de I’'OG

Rythme sinusal : durée de I’onde P
amplifiée (APW), extrasystoles auriculaires
FA : amplitude, fréguence

TDM cardiaque :

Mesures volumétriques
Visualisation de thrombus

IRM cardiaque :

Volume de I’'OG
Fibrose (classification Utah)

Cartographie électro-anatomique :

Voltage

Biomarqueurs :

CRP, IL-6, Troponine
NtT-proBNP, TGFf1

Tableau 5 : Résumé des moyens diagnostiques de la CMA
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X. INTERET ET LIMITES DU CONCEPT DE LA CMA:

1. Intéréts :

La premiere question que I'on peut se poser en réfléchissant de maniére critique au concept de

CMA est de savoir ce qu'il ajoute en pratique clinique.

a)
b)

c)
d)

1) Prévention des accidents vasculaires cérébraux

Identification des individus a risque TE, indépendamment de la FA

Identification plus efficiente des patients atteints de FA qui ne nécessitent pas
d'anticoagulation.

Indication de I’arrét d’anticoagulation apres un traitement par ablation.

Spécification thérapeutique de l'anticoagulation (par exemple, patients insuffisamment
protegés par une anticoagulation).

a)
b)
c)
d)
e)

2) Rythmothérapie

Identification des individus pour lesquels le traitement par ablation peut éechouer.
Spécification thérapeutique de I'approche d'ablation.

Orientation et évaluation de la thérapie en amont.

Orientation du traitement par les meédicaments antiarythmiques.

orientation du traitement auxiliaire pour le maintien du rythme

a)
b)

3) Controle de fréquence

Définition individuelle de la fréquence cible
Identification des personnes pour lesquelles le contréle de fréquence peut échouer.

Tableau 6 : Applications pratiques potentielles du concept de CMA [31]

L'analyse de la CMA pourrait apporter une contribution pratique a la prise en charge des

patients. Pour l'instant, on peut répondre a cette question seulement de maniére spéculative.

Le tableau 5 énumere un certain nombre d'objectifs cliniques pour lesquels la prise en compte

de la CMA pourrait apporter une valeur ajoutée.

La premiére série d’objectifs concerne la prévention des accidents vasculaires cérébraux.

Quoique les recommandations actuelles ne prennent pas en compte ce concept dans

I’évaluation du risque TE (CHA2DS2 VASC), et dans les stratégies thérapeutiques, est ce

qu’on peut considérer la CMA comme marqueur de risque thrombo-embolique méme en

rythme sinusal [191] ? Il faut tester par un essai prospectif randomisé la possibilité que les

facteurs de risque de CMA puissent étre utilisés pour identifier les patients en rythme sinusal
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a risque thrombo-embolique élevé éligibles a une anticoagulation orale. Actuellement,
plusieurs scores sont utilisés pour sélectionner les patients en FA qui nécessitent une
anticoagulation [192] Cependant, la plupart de ces patients ne subissent pas, en fait,
d'événements thromboemboliques. 1l est donc possible que nous anticoagulions des patients
qui n'ont pas vraiment besoin d'un traitement anticoagulant ; l'absence de caractéristiques de
CMA pourrait aider a identifier ces personnes et leur épargner un risque hémorragique inutile.
Des données d'observation suggérent que le risque d'AVC est fortement réduit aprés une
ablation réussie de la FA et qu'il est possible d'arréter I’anticoagulation en toute sécurité chez
de nombreux patients [193]; I’absence caractéristiques de CMA pourrait aider a identifier les

individus ne nécessitant plus d'anticoagulation apres ablation.

La deuxiéme série d’objectifs concerne la thérapie rythmique. Les propriétés mécaniques
[194] [196], électriques [197] [198] et fibrotiques [172] [195] associées a la cardiomyopathie

auriculaire ont toutes une valeur prédictive de la recurrence de la FA aprés ablation; ces

propriétés pourraient-elles étre utilisées pour prédire les patients pour lesquels I'ablation serait
futile, et ainsi leur épargner les risques et les inconvénients de procedures inutiles ?

La prise en compte des facteurs étiologiques de la CMA, I'étendue de la fibrose, les propriétés
électriques, et peut-étre méme les indices de la fonction OG peuvent s‘avérer precieux pour
évaluer le succes des mesures thérapeutiques. L'intervention sur ces facteurs peut prévenir la
récurrence de la FA [199], améliorer les résultats arythmiques apres l'ablation [199] [200], et
peut avoir une efficacité comparable a I'ablation répétée en réponse a la récurrence de la FA
apres une procedure d'ablation initiale [201].

Les caractéristiques de la CMA peuvent également s'avérer utiles pour sélectionner le
médicament antiarythmique approprié pour le contrdle du rythme, et peuvent indiquer quand

le traitement par médicament antiarythmique est susceptible d'étre futile.

La troisiéme série d’objectifs concerne le contrdle de la fréquence. Les caractéristiques de la

CMA peuvent étre utiles pour avoir des cibles de fréquence plus spécifiques au patient, et

identifier les patients pour lesquelles le contrdle de fréquence peut échouer.
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2. Limites:
Alors que les caractéristiques histopathologiques de la CMA ont été bien décrites, la
reconnaissance clinique de ce processus pathologique reste insaisissable et sa définition
clinique n'a pas éte établie. Des recherches supplémentaires sont nécessaires dans ce domaine,
car elles peuvent avoir des implications cliniques profondes.
Tout d'abord, les critéres de notation peuvent jouer un r6le dans l'aide au diagnostic, tout
comme ils ont été adoptés dans d'autres syndromes cliniques complexes et hétérogenes, tels
que l’insuffisance cardiaque & FEVG préservée [202].
Un critere de cotation unifié qui intégre les résultats cliniques et d'imagerie a la disposition du
clinicien au chevet du
Ensuite, la fréquence des anomalies génétiques sous-jacentes n'est pas entierement comprise,
ce qui a des implications pour les options de traitement, le pronostic et I'étude des résultats
cliniques associés, tels que la dysfonction ventriculaire et les troubles de la conduction.
Enfin, étant donné le chevauchement intime entre la CMA et la FA, des études a grande
échelle sont nécessaires pour étudier le rdle des thérapeutiques dans ce domaine. Jusqu'a
présent, les directives pour la prévention de I'AVC dans la FA reposent sur des facteurs
cliniques et des comorbidites, a I'exclusion des caractéristiques de la FA, de la taille de
l'oreillette et de la dynamique du flux, ainsi que d'autres facteurs qui peuvent suggérer une
CMA plus avance et donc un risque plus eleve d'événements thromboemboliques[203].
Alors que les premieres études epidémiologiques montraient clairement que la FA
cliniguement identifiable, en particulier dans le contexte de facteurs de risque
supplémentaires, est associée a la formation de thrombus intracardiaques et au risque
d'événements thromboemboliques, I'émergence de la CMA en tant qu'entité clinique apporte
davantage de nuances a ce modele traditionnellement simple.
Des recherches plus approfondies devraient permettre d'étudier les processus
physiopathologiques qui sous-tendent la CMA, d'identifier les modifications les plus
prudentes des facteurs de risque cliniques qui favoriseraient le remodelage inverse de

l'oreillette et de clarifier I'évolution dans le temps de la CMA.
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Avec ce nouveau paradigme, ou cela nous méne-t-il ? Des interventions précoces sur les
facteurs de risque modifiables pourraient-elles inverser le chemin qui mene finalement a la
FA clinigue ? Existe-t-il des stratégies permettant de réduire le risque d'AVC
thromboembolique présumé, méme en l'absence de FA ? Ces personnes bénéficieraient-elles
d'un dépistage plus intense de la FA ?

Jusqu'a présent, la prise en charge de la FA a été largement axée sur la prévention secondaire ;
cependant, des recherches supplémentaires sur la définition, la caractérisation et
I'identification de la CMA pourraient permettre une intervention plus précoce dans cette

maladie courante et morbide.

XIl. APPROCHES THERAPEUTIQUES PARTICULIERES :

1. Traitement pharmacologique :
Le remodelage cardiaque comprend des modifications fonctionnelles, électriques et
structurelles qui sont étroitement liées entre elles et influencent & la fois Il'approche
thérapeutique et le pronostic.
La gestion pratique de la cardiomyopathie atriale repose sur la prévention des accidents
vasculaires cérébraux, la thérapie du rythme cardiaque, le contrdle de la frequence cardiaque
et la stratégie d'ablation [204].
L'amiodarone est le médicament anti-arythmique le plus efficace et le plus fréqguemment
utilisé. Cependant, de récentes recommandations mettent l'accent sur l'ablation par cathéter
plutdt que sur I'amiodarone pour le traitement de la FA [205].
Des études antérieures ont démontré que le résultat de I'ablation de la FA dépend de I'étendue
de la fibrose auriculaire. Par conséquent, I'évaluation de la fibrose peut étre importante pour
prendre la décision thérapeutique, comme nous l'avons déja mentionné ci-dessus.
L'importance des effets métaboliques sur la cardiomyopathie atriale est confirmée par le fait
que la perte de poids et la prise en charge des facteurs de risque induisent de meilleurs
résultats post-ablation et une diminution du taux de récidive de la FA [206].
Le traitement par des inhibiteurs de I'enzyme de conversion de I'angiotensine (IEC) et des
blogueurs des récepteurs de I'angiotensine Il (ARA 1) a donné des résultats prometteurs en
réduisant l'incidence de la FA chez les patients ayant des antécédents de maladie
cardiovasculaire et chez ceux qui subissent une chirurgie cardiaque et sont traités par des
statines. En outre, le traitement par IEC a donné des résultats positifs lorsqu'il était administré

en méme temps que la spironolactone et les statines [206].
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Par ailleurs, dautres thérapies se sont révélées utiles dans le remodelage auriculaire.
L'inhibition de la néprilysine entraine une augmentation de la sécrétion de I’ANP (peptide
atrial natriurétique). Par conséquent, l'inhibition de la néprilysine et des récepteurs de
I'angiotensine est une nouvelle thérapie pour les patients atteints d'insuffisance cardiaque
[207].

La thiazolidinedione, utilisée dans le traitement du diabete de type 2, présente des propriétés
anti-inflammatoires et anti-oxydantes et pourrait donc améliorer le remodelage cardiaque
[208].

Une autre cible thérapeutique potentielle pour améliorer la contractilité auriculaire est le canal
Ca2* dont l'agent sensibilisateur est le lévosimendan. Certaines études récentes ont montré que
le 1évosimendan augmente le débit sanguin cérébral, diminue le NT-pro-BNP et améliore la
fonction de la pompe auriculaire a I'échocardiographie ; cependant, il augmente également
l'apparition de la FA chez ces patients, un effet indésirable atténué par un traitement
concomitant avec la ranolazine, un inhibiteur du courant sodique tardif entrant [209].

Des rapports tres récents ont été consacrés a I'élucidation des effets pléiotropes et protecteurs
cardiovasculaires des inhibiteurs du cotransporteur sodium-glucose-2 (SGLT2), une nouvelle
classe de médicaments hypoglycémiants oraux qui ont montré des résultats trés prometteurs
dans le traitement de l'insuffisance cardiaque. Une étude menée par Shao et al. a révéelé que
I'Empagliflozine, un inhibiteur du SGLT2, peut prévenir le remodelage structurel et électrique
de l'oreillette et améliorer le métabolisme mitochondrial chez les rats diabétiques, par
l'intermédiaire de la voie de signalisation du coactivateur la du récepteur activé par les
proliférateurs de peroxysomes (PGC-1a)/facteur respiratoire nucléaire-1 (NRF-1)/facteur de
transcription mitochondrial A (Tfam) [210]. De plus, les mémes auteurs ont mis en évidence
que I'Empagliflozine non seulement atténuait les altérations structurelles liées au diabete
(fibrose interstitielle auriculaire, hypertrophie des myocytes auriculaires) mais déterminait
également des effets anti-inflammatoires (en diminuant les taux de CRP) et empéchait

I'induction de la FA pendant les études électro-physiologiques.

2. Approche invasive :
Il a été démontré que la thérapie de resynchronisation cardiaque (CRT) améliore non
seulement la fraction d'éjection du ventricule gauche mais aussi la fonction du ventricule
gauche. Une étude portant sur un total de 41 patients ayant recu une implantation de CRT a
révélé que la durée de I'onde P mesurée sur 'ECG de surface a 12 dérivations diminuait de

maniére significative en post-implantation. Il s'agit d'un indice important concernant le
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potentiel thérapeutique de la CRT chez les patients atteints de cardiomyopathie atriale car
l'allongement de la durée de l'onde P représente un marqueur quantitatif indirect du
remodelage électrique auriculaire [211]

La capacité de la CRT a induire un remodelage inverse du VG et de I’OG pourrait étre en
partie liée a l'amélioration du remplissage du VG et a l'augmentation subséquente de la
contractilité, du débit cardiaque et de la fraction d'éjection du ventricule gauche. De la méme
maniére, I'amélioration de la fonction diastolique et le remplissage optimal du VG améliorent
également la contractilité du VG. En outre, le déclenchement synchrone de la dépolarisation
ventriculaire diminue également la régurgitation mitrale, contribuant ainsi au remodelage
inverse de ’0OG [212], [213].

Les résultats d'une étude MADIT-CRT (Multicenter Automatic Defibrillator Implantation
Trial with Cardiac Resynchronization Therapy) comprenant 533 patients ayant recu uneCRT
et un défibrillateur (CRT-D) ont montré que plus de 40 % des patients présentaient un
remodelage inverse complet du cceur gauche, cet aspect étant associé a un risque
significativement plus faible d'insuffisance cardiaque et de déces [213].

Méme s'ils ne constituent pas une option thérapeutique en soi dans le cadre de la
cardiomyopathie atriale, les dispositifs d'assistance ventriculaire gauche (DAVG) et leur
disponibilité croissante chez les patients atteints d'insuffisance cardiaque terminale jouent un
réle important dans le pronostic des patients dont la fonction auriculaire est altérée. Utilisés
couramment comme thérapie de transition vers la transplantation cardiaque ou dans le cadre
d'indications précises et limitées, les DAVG peuvent étre un déclencheur arythmogene,
comme l'ont montré de nombreuses études qui ont mis en évidence la fréquence de la FA chez
les patients atteints d'insuffisance cardiaque avancée, qu'ils soient porteurs d'un DAVG ou
non, avec une prévalence estimee entre 21 et 54 % et un impact important sur le résultat des
patients et les taux de mortalité [214,215]. Une étude récente qui a évalué plusieurs
parametres échocardiographiques auriculaires avant et aprés l'implantation d'un DAVG, a
souligné que la taille et I'indice de volume de l'oreillette étaient significativement réduits en
post-implantation, et qu'une proportion significative de patients présentant une FA
paroxystique antérieure ne présentait pas dautres épisodes de FA documentés.
Fondamentalement, ces dernieres données suggérent que l'appareillage par DAVG induit un
remodelage électrique et structurel auriculaire inverse, mais que les événements arythmiques
peuvent encore influencer gravement le résultat clinique des patients porteurs d'un DAVG
[216].
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Méme si le sujet est trop vaste pour étre couvert de maniére exhaustive par cette revue, nous
devons mentionner le réle anti-remodelage de I'ablation par cathéter pour la FA isolée qui a
été confirmé dans de multiples études au cours des deux dernieres décennies [217], [218].
Cette capacité de remodelage inverse est principalement associée au maintien du rythme
sinusal aprés ablation, avec des réductions significatives des diamétres et des volumes de I'0G
et des concentrations de peptides natriurétiques entre les niveaux de base et ceux observés a
trois et six mois, confirmant ainsi les avantages potentiels de l'ablation par cathéter non
seulement pour le traitement de la FA, mais aussi pour l'issue des patients atteints de

cardiomyopathie atriale et d'insuffisance cardiaque[219].

" AF begets AF”

Clinique

Infradinique

Figure 14: mise en jeu de différents facteurs de remodelage.
La FA en est I’expression clinique la plus étudiée [220].
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XI1. CONCLUSION :

La cardiomyopathie atriale représente une entité complexe qui est corrélée a de nombreuses
conditions communément rencontrées dans la pratique clinique, notamment I'hypertension
systémique, I’insuffisance cardiaque congestive, la FA, le diabéte, le syndrome d'apnée du
sommeil et I'obésité.

Elle a récemment été definie et caractérisee en détails dans un document de consensus
EHRA/HRS/APHRS/SOLAECE soigneusement préparé.

La fibrose est le mécanisme physiopathologique le plus important du remodelage auriculaire,
son évaluation précise représente la base d'une approche thérapeutique adéquate et d'un
meilleur pronostic a long terme.

L’IRM est devenue une technique prometteuse et de plus en plus utilisée pour décrire la
structure et la fonction des cavités cardiaques.

La fibrillation atriale n’est qu’un facteur aggravant du remodelage atrial et survient aprés un
processus physiopathologique qui n’est pas cliniquement apparent.

Ces considérations ouvrent la perspective d’une prise en charge plus en amont du risque de
FA ou d’AVC et d’une nouvelle définition du risque thrombo-embolique des patients pour
lequel la FA ne serait qu’un des critéres.

Pour cela, il faudra de nouveaux outils diagnostiques permettant d’identifier les parcours
physiopathologiques qui menent a cette cardiomyopathie afin de les cibler par des

thérapeutiques spécifiques.
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RESUME

Titre : la cardiomyopathie atriale.
Auteur : Hamami Amine
Mots clés : cardiomyopathie atriale — classification — prévention

Introduction :

La cardiomyopathie atriale est un nouveau concept en constante évolution, défini comme tout
complexe d'anomalies structurelles, architecturales, contractiles ou électrophysiologiques
affectant les oreillettes et susceptibles de produire des manifestations cliniqguement
pertinentes.

Méthodes :

Il s’agissait d’une revue exhaustive de la littérature des travaux publies entre 1957 et 2022
ayant porté sur la cardiomyopathie atriale.

Le consensus expert 2016 EHRA/HRS/APHRS/SOLAECE était le document le plus exploré.
Résultats :

La définition a été basée sur le degré de fibrose du myocarde atrial puis elle s’est enrichie
des autres anomalies histologiques observées lors du remodelage atrial (infiltration du tissu
adipeux, depots amyloides, myocytes dystrophiques et hibernants) ce qui a abouti a une
nouvelle classification, décrite dans un article de consensus de 2016.

La FA n’est qu’un facteur aggravant de ce remodelage et la dissociation temporelle entre FA
et AVC plaide en faveur d’une cardiomyopathie autonome.

Les principaux facteurs étiologiques sont I'HTA, I’insuffisance cardiaque congestive, le
diabete, le syndrome d'apnée du sommeil, I'obésité et le vieillissement.

Divers moyens pour explorer la cardiomyopathie atriale, mais 'IRM au Gadolinium reste le
plus performant pour décrire la structure et la fonction des oreillettes et pour quantifier
I'étendue de la fibrose auriculaire.

Un nouveau paradigme consisterait a viser la cardiomyopathie atriale comme cible de
prévention de la FA ou des AVC.

Plusieurs études approuvent le r6le du concept de la cardiomyopathie atriale dans la
prévention thrombo-embolique chez tous les patients méme en rythme sinusal et
I’optimisation de la thérapie rythmique ainsi que le contrdle chez les patients en fibrillation
atriale.

Conclusion :

Le développement et Iapplication d'une classification cliniguement pertinente de la
cardiomyopathie auriculaire, qui tient compte a la fois des facteurs étiologiques et des
conséquences dysfonctionnelles permettrait de mieux prendre en charge les patients atteints
de cette pathologie que ce soit en rythme sinusal ou en fibrillation atriale.
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ABSTRACT

Title:Atrial cardiomyopathy.
Author: Hamami Amine
Keywords: atrial cardiomyopathy - classification - prevention

Introduction:

Atrial cardiomyopathy is a new and evolving concept, defined as any complex of structural,
architectural, contractile or electrophysiological abnormalities affecting the atria that may
produce clinically relevant manifestations.

Methods:

This was an exaustive review of the literature on atrial cardiomyopathy published between
1957 and 2022.

The EHRA/HRS/APHRS/SOLAECE expert consensus 2016 was the most explored
document.

Results:

The definition was based on the degree of fibrosis of the atrial myocardium and then
expanded to include other histological abnormalities seen during atrial remodeling (adipose
tissue infiltration, amyloid deposits, dystrophic and hibernating myocytes) resulting in a new
classification, described in the consensus of 2016.

AF is only an aggravating factor in this remodeling and the temporal dissociation between AF
and stroke argues for an autonomic cardiomyopathy.

The main etiological factors are hypertension, congestive heart failure, diabetes, sleep apnea,
obesity and aging.

There are many ways to explore atrial cardiomyopathy, but Gadolinium MRI remains the
most effective in describing the structure and function of the atria and in quantifying the
extent of atrial fibrosis.

A new paradigm would be to target atrial cardiomyopathy for prevention of AF and stroke.
Several studies support the role of the concept of atrial cardiomyopathy in thromboembolic
prevention in all patients even in sinus rhythm and the optimization of rhythm therapy and
control in patients with atrial fibrillation.

Conclusion:

The development and application of a clinically relevant classification of atrial
cardiomyopathy, which takes into account both etiological factors and dysfunctional
consequences, would allow for better management of patients with this condition, whether in
sinus rhythm or in atrial fibrillation.
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