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UNIVERSITE MOHAMMED V- SOUISSI
FACULTE DE MEDECINE ET DE PHARMACIE - RABAT

DOYENS HONORAIRES :

1962 — 1969 : Docteur Abdelmalek FARAJ

1969 — 1974 : Professeur Abdellatif BERBICH

1974 — 1981 : Professeur Bachir LAZRAK

1981 — 1989 : Professeur Taieb CHKILI

1989 — 1997 : Professeur Mohamed Tahar ALAQOUI

1997 — 2003 : Professeur Abdelmajid BELMAHI
ADMINISTRATION :

Doyen : Professeur Najia HAJJAJ

Vice Doyen charge des Affaires Académiques et estudiantines
Professeur Mohammed JIDDANE

Vice Doyen chargeé de la Recherche et de la Coopération
Professeur Ali BENOMAR

Vice Doyen chargeé des Affaires Spécifiques a la Pharmacie
Professeur Yahia CHERRAH

Secrétaire Général : Mr. El Hassane AHALLAT
PROFESSEURS :

Février, Septembre, Décembre 1973

1. Pr. CHKILI Taieb

Janvier et Décembre 1976

Neuropsychiatrie

2. Pr. HASSAR Mohamed

Mars, Avril et Septembre 1980

3. Pr. EL KHAMLICHI Abdeslam
4. Pr. MESBAHI Redouane

Mai et Octobre 1981

5. Pr. BOUZOUBAA Abdelmajid
6. Pr. EL MANOUAR Mohamed
7. Pr. HAMANI Ahmed*

8. Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajih
9. Pr. SBIHI Ahmed

10. Pr. TAOBANE Hamid*

Mai et Novembre 1982

11. Pr. ABROUQ Ali*

12. Pr. BENOMAR M’hammed

13. Pr. BENSOUDA Mohamed

14. Pr. BENOSMAN Abdellatif

15. Pr. LAHBABI ép. AMRANI Naima

Pharmacologie Clinique

Neurochirurgie
Cardiologie

Cardiologie
Traumatologie-Orthopédie
Cardiologie

Chirurgie Cardio-Vasculaire
Anesthésie —Réanimation
Chirurgie Thoracique

Oto-Rhino-Laryngologie
Chirurgie-Cardio-Vasculaire
Anatomie

Chirurgie Thoracique
Physiologie



Novembre 1983

16. Pr. ALAOUI TAHIRI Kébir*

17. Pr. BALAFREJ Amina

18. Pr. BELLAKHDAR Fouad

19. Pr. HAJJAJ ép. HASSOUNI Najia
20. Pr. SRAIRI Jamal-Eddine

Décembre 1984

21. Pr. BOUCETTA Mohamed*

22. Pr. EL GUEDDARI Brahim El Khalil
23. Pr. MAAOUNI Abdelaziz

24. Pr. MAAZQOUZI Ahmed Wajdi

25. Pr. NAJI M’Barek *

26. Pr. SETTAF Abdellatif

Novembre et Décembre 1985

27. Pr. BENJELLOUN Halima

28. Pr. BENSAID Younes

29. Pr. EL ALAOQUI Faris Moulay EIl Mostafa
30. Pr. IHRAI Hssain *

31. Pr. IRAQI Ghali

32. Pr. KZADRI Mohamed

Janvier, Février et Décembre 1987

33. Pr. AJANA Ali

34. Pr. AMMAR Fanid

35. Pr. CHAHED OUAZZANI Houria ép. TAOBANE
36. Pr. EL FASSY FIHRI Mohamed Taoufiq
37. Pr. EL HAITEM Naima

38. Pr. EL MANSOURI Abdellah*

39. Pr. EL YAACOUBI Moradh

40. Pr. ESSAID EL FEYDI Abdellah

41. Pr. LACHKAR Hassan

42. Pr. OHAYON Victor*

43. Pr. YAHYAOUI Mohamed

Décembre 1988

44. Pr. BENHAMAMOUCH Mohamed Najib
45. Pr. DAFIRI Rachida

46. Pr. FAIK Mohamed

47. Pr. HERMAS Mohamed

48. Pr. TOLOUNE Farida*

Pneumo-phtisiologie
Pédiatrie
Neurochirurgie
Rhumatologie
Cardiologie

Neurochirurgie
Radiothérapie

Médecine Interne
Anesthésie -Réanimation
Immuno-Hématologie
Chirurgie

Cardiologie
Pathologie Chirurgicale
Neurologie

Stomatologie et Chirurgie Maxillo-Faciale

Pneumo-phtisiologie
Oto-Rhino-laryngologie

Radiologie

Pathologie Chirurgicale
Gastro-Entérologie
Pneumo-phtisiologie
Cardiologie
Chimie-Toxicologie Expertise
Traumatologie Orthopédie
Gastro-Entérologie
Médecine Interne
Médecine Interne
Neurologie

Chirurgie Pédiatrique
Radiologie

Urologie

Traumatologie Orthopédie
Médecine Interne



49.
50.
51.
52.
53.
54.
55.
56.
57.
58.
59.
60.

Décembre 1989 Janvier et Novembre 1990

Pr. ADNAOUI Mohamed

Pr. AOUNI Mohamed

Pr. BENAMEUR Mohamed*

Pr. BOUKILI MAKHOUKHI Abdelali
Pr. CHAD Bouziane

Pr. CHKOFF Rachid

Pr. KHARBACH Aicha

Pr. MANSOURI Fatima

Pr. OUAZZANI Taibi Mohamed Réda
Pr. SEDRATI Omar*

Pr. TAZI Saoud Anas

Février Avril Juillet et Décembre 1991

61.
62.
63.
64.
65.
66.
67.
68.
69.
70.
71.
72.
73.
74.
75.
76.
77.
78.
79.

Pr. AL HAMANY Zaitounia

Pr. ATMANI Mohamed*

Pr. AZZOUZI Abderrahim

Pr. BAYAHIA Rabéa ép. HASSAM
Pr. BELKOUCHI Abdelkader

Pr. BENABDELLAH Chahrazad
Pr. BENCHEKROUN BELABBES Abdellatif
Pr. BENSOUDA Yahia

Pr. BERRAHO Amina

Pr. BEZZAD Rachid

Pr. CHABRAOUI Layachi

Pr. CHANA EIl Houssaine*

Pr. CHERRAH Yahia

Pr. CHOKAIRI Omar

Pr. FAJRI Ahmed*

Pr. JANATI Idrissi Mohamed*

Pr. KHATTAB Mohamed

Pr. NEJMI Maati

Pr. OUAALINE Mohammed*

Hygiéne

80.
81.

Pr. SOULAYMANI Rachida ép.BENCHEIKH
Pr. TAOUFIK Jamal

Décembre 1992

82.
83.
84.
85.
86.
87.
88.

Pr. AHALLAT Mohamed

Pr. BENOUDA Amina

Pr. BENSOUDA Adil

Pr. BOUJIDA Mohamed Najib

Pr. CHAHED OUAZZANI Laaziza
Pr. CHRAIBI Chafiq

Pr. DAOUDI Rajae

Médecine Interne
Médecine Interne
Radiologie

Cardiologie

Pathologie Chirurgicale
Urologie

Gynécologie -Obstétrique
Anatomie-Pathologique
Neurologie
Dermatologie
Anesthésie Réanimation

Anatomie-Pathologique
Anesthésie Réanimation
Anesthésie Réanimation
Néphrologie

Chirurgie Générale
Hématologie

Chirurgie Générale
Pharmacie galénique
Ophtalmologie
Gynécologie Obstétrique
Biochimie et Chimie
Ophtalmologie
Pharmacologie
Histologie Embryologie
Psychiatrie

Chirurgie Générale
Pédiatrie
Anesthésie-Réanimation
Médecine Préventive, Santé Publique et

Pharmacologie
Chimie thérapeutique

Chirurgie Générale
Microbiologie
Anesthésie Réanimation
Radiologie
Gastro-Entérologie
Gynecologie Obstétrique
Ophtalmologie



89.
90.
91.
92.
93.
94.
95.
96.
97.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

DEHAYNI Mohamed*

EL HADDOURY Mohamed

EL OUAHABI Abdessamad

FELLAT Rokaya

GHAFIR Driss*

JIDDANE Mohamed

OUAZZANI TAIBI Med Charaf Eddine
TAGHY Ahmed

ZOUHDI Mimoun

Mars 1994

98. Pr. AGNAOQOU Lahcen
99. Pr. AL BAROUDI Saad
100.

101.
102.
103.
104.
105.
106.
107.
108.
109.
110.
111.
112.
113.
114.
115.
116.
117.
118.
119.
120.
121.
122.
123.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

Pr. BENCHERIFA Fatiha
BENJAAFAR Noureddine
BENJELLOUN Samir

BEN RAIS Nozha

CAOUI Malika

CHRAIBI Abdelmjid

EL AMRANI Sabah ép. AHALLAT
EL AOUAD Rajae

EL BARDOUNI Ahmed

EL HASSANI My Rachid

EL IDRISSI LAMGHARI Abdennaceur
EL KIRAT Abdelmajid*
ERROUGANI Abdelkader
ESSAKALI Malika

ETTAYEBI Fouad

HADRI Larbi*

HASSAM Badredine

IFRINE Lahssan

JELTHI Ahmed

MAHFOUD Mustapha

MOUDENE Ahmed*

OULBACHA Said

RHRAB Brahim

SENOUCI Karima ép. BELKHADIR

124. Pr. SLAOUI Anas

Mars 1994

125. Pr. ABBAR Mohamed*
126. Pr. ABDELHAK M’barek
127. Pr. BELAIDI Halima

128. Pr. BRAHMI Rida Slimane

Gynecologie Obstétrique
Anesthésie Réanimation
Neurochirurgie
Cardiologie

Médecine Interne
Anatomie

Gynecologie Obstétrique
Chirurgie Générale
Microbiologie

Ophtalmologie

Chirurgie Générale
Ophtalmologie
Radiothérapie

Chirurgie Générale
Biophysique

Biophysique
Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Gynécologie Obstétrique
Immunologie
Traumato-Orthopédie
Radiologie

Médecine Interne

Chirurgie Cardio- Vasculaire
Chirurgie Générale
Immunologie

Chirurgie Pédiatrique
Médecine Interne
Dermatologie

Chirurgie Générale
Anatomie Pathologique
Traumatologie — Orthopédie
Traumatologie- Orthopédie
Chirurgie Générale
Gynécologie —Obstétrique
Dermatologie

Chirurgie Cardio-Vasculaire

Urologie

Chirurgie — Pédiatrique
Neurologie

Gynécologie Obstétrique



129.
130.
131.
132.
133.
134.
135.
136.
137.
138.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

BENTAHILA Abdelali
BENYAHIA Mohammed Ali
BERRADA Mohamed Saleh
CHAMI Ilham
CHERKAOQUI Lalla Ouafae
EL ABBADI Najia
HANINE Ahmed*

JALIL Abdelouahed
LAKHDAR Amina
MOUANE Nezha

Mars 1995

139.
140.
141.
142.
143.
144.
145.
146.
147.
148.
149.
150.
151.
Hygiéne
152.
153.
154.
155.
156.
157.
158.
159.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABOUQUAL Redouane
AMRAOQOUI Mohamed
BAIDADA Abdelaziz
BARGACH Samir
BEDDOUCHE Amograne*
BENAZZOUZ Mustapha
CHAARI Jilali*

DIMOU M’barek*

DRISSI KAMILI Mohammed Nordine*
EL MESNAOQOUI Abbes
ESSAKALI HOUSSYNI Leila
FERHATI Driss

HASSOUNI Fadil

HDA Abdelhamid*

IBEN ATTYA ANDALOUSSI Ahmed
IBRAHIMY Woafaa

MANSOURI Aziz

OUAZZANI CHAHDI Bahia

RZIN Abdelkader*

SEFIANI Abdelaziz

ZEGGWAGH Amine Ali

Décembre 1996

160.
161.
162.
163.
164.
165.
166.
167.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AMIL Touriya*

BELKACEM Rachid

BELMAHI Amin

BOULANOUAR Abdelkrim

EL ALAMI EL FARICHA EL Hassan
EL MELLOUKI Quafae*

GAQOUZI Ahmed

MAHFOUDI M’barek*

Pédiatrie

Gynécologie — Obstétrique
Traumatologie — Orthopédie
Radiologie

Ophtalmologie
Neurochirurgie

Radiologie

Chirurgie Générale
Gynecologie Obstétrique
Pédiatrie

Réanimation Médicale
Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Gynécologie Obstétrique
Urologie
Gastro-Entérologie
Médecine Interne
Anesthésie Réanimation
Anesthésie Réanimation
Chirurgie Générale
Oto-Rhino-Laryngologie
Gynécologie Obstétrique
Médecine Préventive, Santé Publique et

Cardiologie

Urologie

Ophtalmologie

Radiothérapie

Ophtalmologie

Stomatologie et Chirurgie Maxillo-faciale
Génétique

Réanimation Médicale

Radiologie

Chirurgie Pédiatrie

Chirurgie réparatrice et plastique
Ophtalmologie

Chirurgie Générale

Parasitologie

Pédiatrie

Radiologie



168.
169.
170.
171.
172.
173.

Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. MOHAMMADINE EL Hamid
. MOHAMMADI Mohamed

. MOULINE Soumaya

. OUADGHIRI Mohamed

. OUZEDDOUN Naima

. ZBIR EL Mehdi*

Novembre 1997

174.
175.
176.
177.
178.
179.
180.
181.
182.
183.
184.
185.
186.
187.
188.
189.
190.
191.
192.
193.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ALAMI Mohamed Hassan
BEN AMAR Abdesselem
BEN SLIMANE Lounis
BIROUK Nazha
BOULAICH Mohamed
CHAOUIR Souad*
DERRAZ Said

ERREIMI Naima
FELLAT Nadia
GUEDDARI Fatima Zohra
HAIMEUR Charki*
KANOUNI NAWAL
KOUTANI Abdellatif
LAHLOU Mohamed Khalid
MAHRAOUI CHAFIQ
NAZI| M’barek*
OUAHABI Hamid*

SAFI Lahcen*

TAOUFIQ Jallal

YOUSFI MALKI Mounia

Novembre 1998

194.
195.
196.
197.
198.
199.
200.
201.
202.

Pr

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

. AFIFI RAJAA

AIT BENASSER MOULAY Ali*
ALOUANE Mohammed*
BENOMAR ALI

BOUGTAB Abdesslam

ER RIHANI Hassan
EZZAITOUNI Fatima

KABBAJ Najat

LAZRAK Khalid ( M)

Novembre 1998

203. Pr. BENKIRANE Majid*
204. Pr. KHATOURI ALI*
205. Pr. LABRAIMI Ahmed*

Chirurgie Générale
Medecine Interne
Pneumo-phtisiologie
Traumatologie-Orthopédie
Néphrologie

Cardiologie

Gynécologie-Obstétrique
Chirurgie Générale
Urologie

Neurologie

O.RL.

Radiologie
Neurochirurgie

Pédiatrie

Cardiologie

Radiologie

Anesthésie Réanimation
Physiologie

Urologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Cardiologie

Neurologie

Anesthésie Réanimation
Psychiatrie

Gynécologie Obstétrique

Gastro-Entérologie
Pneumo-phtisiologie
Oto-Rhino-Laryngologie
Neurologie

Chirurgie Générale
Oncologie Médicale
Néphrologie

Radiologie

Traumatologie Orthopédie

Hématologie
Cardiologie
Anatomie Pathologique



Janvier 2000

206.
207.
208.
209.
210.
211.
212.
213.
214.
215.
216.
217.
218.
219.
220.
221.
222.
223.
224.

225.
226.
227.
228.
229.
230.
231.
232.
233.
234.
235.
236.
237.
238.
239.
240.
241.
242.
243.
244,
245.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABID Ahmed*
AIT OUMAR Hassan
BENCHERIF My Zahid

BENJELLOUN DAKHAMA Badr.Sououd

BOURKADI Jamal-Eddine
CHAOUI Zineb

CHARIF CHEFCHAOUNI Al Montacer

ECHARRAB EI Mahjoub
EL FTOUH Mustapha

EL MOSTARCHID Brahim*
EL OTMANY Azzedine
GHANNAM Rachid
HAMMANI Lahcen
ISMAILI Mohamed Hatim
ISMAILI Hassane*
KRAMI Hayat Ennoufouss
MAHMOUDI Abdelkrim*
TACHINANTE Rajae
TAZI MEZALEK Zoubida

Novembre 2000

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AIDI Saadia

AIT OURHROUI Mohamed
AJANA Fatima Zohra
BENAMR Said
BENCHEKROUN Nabiha
CHERTI Mohammed
ECH-CHERIF EL KETTANI Selma
EL HASSANI Amine

EL IDGHIRI Hassan

EL KHADER Khalid

EL MAGHRAOQOUI Abdellah*
GHARBI Mohamed El Hassan
HSSAIDA Rachid*
LACHKAR Azzouz
LAHLOU Abdou

MAFTAH Mohamed*
MAHASSINI Najat
MDAGHRI ALAOUI Asmae
NASSIH Mohamed*

ROUIMI Abdelhadi

Pneumophtisiologie
Pédiatrie
Ophtalmologie

Pédiatrie
Pneumo-phtisiologie
Ophtalmologie
Chirurgie Générale
Chirurgie Générale
Pneumo-phtisiologie
Neurochirurgie
Chirurgie Générale
Cardiologie

Radiologie
Anesthésie-Réanimation
Traumatologie Orthopédie
Gastro-Entérologie
Anesthésie-Réanimation
Anesthésie-Réanimation
Meédecine Interne

Neurologie
Dermatologie
Gastro-Entérologie
Chirurgie Générale
Ophtalmologie
Cardiologie
Anesthésie-Réanimation
Pédiatrie
Oto-Rhino-Laryngologie
Urologie

Rhumatologie

Endocrinologie et Maladies Métaboliques

Anesthésie-Réanimation
Urologie

Traumatologie Orthopédie
Neurochirurgie

Anatomie Pathologique
Pédiatrie

Stomatologie Et Chirurgie Maxillo-Faciale

Neurologie



Décembre 2001

246.
247.
248.
249.
250.
251.
252.
253.
254.
255.
256.
257.
258.
259.
260.
261.
262.
263.
264.
265.
266.
267.
268.
269.
270.
271.
272.
273.
274.
275.
276.
277.
278.
279.
280.
281.
282.
283.
284.
285.
286.
287.
288.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABABOU Adil

AQOUAD Aicha

BALKHI Hicham*
BELMEKKI Mohammed
BENABDELJLIL Maria
BENAMAR Loubna
BENAMOR Jouda
BENELBARHDADI Imane
BENNANI Rajae
BENOUACHANE Thami
BENYOUSSEF Khalil
BERRADA Rachid
BEZZA Ahmed*
BOUCHIKHI IDRISSI Med Larbi
BOUHOUCH Rachida
BOUMDIN EIl Hassane*
CHAT Latifa
CHELLAOQOUI Mounia
DAALI Mustapha*
DRISSI Sidi Mourad*

EL HAJOUI Ghziel Samira
EL HIURI Ahmed

EL MAAQILI Moulay Rachid
EL MADHI Tarik

EL MOUSSAIF Hamid
EL OUNANI Mohamed
EL QUESSAR Abdeljlil
ETTAIR Said

GAZZAZ Miloudi*
GOURINDA Hassan
HRORA Abdelmalek
KABBAJ Saad

KABIRI EL Hassane*
LAMRANI Moulay Omar
LEKEHAL Brahim
MAHASSIN Fattouma*
MEDARHRI Jalil
MIKDAME Mohammed*
MOHSINE Raouf
NABIL Samira

NOUINI Yassine
OUALIM Zouhir*
SABBAH Farid

Anesthésie-Réanimation
Cardiologie
Anesthésie-Réanimation
Ophtalmologie
Neurologie

Néphrologie
Pneumo-phtisiologie
Gastro-Enterologie
Cardiologie

Pédiatrie

Dermatologie
Gynecologie Obstétrique
Rhumatologie

Anatomie

Cardiologie

Radiologie

Radiologie

Radiologie

Chirurgie Générale
Radiologie

Gynécologie Obstétrique
Anesthésie-Réanimation
Neuro-Chirurgie
Chirurgie-Pédiatrique
Ophtalmologie
Chirurgie Générale
Radiologie

Pédiatrie
Neuro-Chirurgie
Chirurgie-Pédiatrique
Chirurgie Générale
Anesthésie-Réanimation
Chirurgie Thoracique
Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Vasculaire Périphérique
Médecine Interne
Chirurgie Générale
Hématologie Clinique
Chirurgie Générale
Gynecologie Obstétrique
Urologie

Néphrologie

Chirurgie Générale



289. Pr. SEFIANI Yasser
290. Pr. TAOUFIQ BENCHEKROUN Soumia
291. Pr. TAZI MOUKHA Karim

Décembre 2002

292. Pr. AL BOUZIDI Abderrahmane*
293. Pr. AMEUR Ahmed *

294. Pr. AMRI Rachida

295. Pr. AOURARH Aziz*

296. Pr. BAMOU Youssef *

297. Pr. BELMEJDOUB Ghizlene*
298. Pr. BENBOUAZZA Karima

299. Pr. BENZEKRI Laila

300. Pr. BENZZOUBEIR Nadia*

301. Pr. BERNOUSSI Zakiya

302. Pr. BICHRA Mohamed Zakariya
303. Pr. CHOHO Abdelkrim *

304. Pr. CHKIRATE Bouchra

305. Pr. EL ALAMI EL FELLOUS Sidi Zouhair
306. Pr. EL ALJ Haj Ahmed

307. Pr. EL BARNOUSSI Leila

308. Pr. EL HAOURI Mohamed *
309. Pr. EL MANSARI Omar*

310. Pr. ES-SADEL Abdelhamid

311. Pr. FILALI ADIB Abdelhai

312. Pr. HADDOUR Leila

313. Pr. HAJJI Zakia

314. Pr. IKEN Ali

315. Pr. ISMAEL Farid

316. Pr. JAAFAR Abdeloihab*

317. Pr. KRIOULE Yamina

318. Pr. LAGHMARI Mina

319. Pr. MABROUK Hfid*

320. Pr. MOUSSAOUI RAHALI Driss*
321. Pr. MOUSTAGHFIR Abdelhamid*
322. Pr. MOUSTAINE My Rachid
323. Pr. NAITLHO Abdelhamid*

324. Pr. OUJILAL Abdelilah

325. Pr. RACHID Khalid *

326. Pr. RAISS Mohamed

327. Pr. RGUIBI IDRISSI Sidi Mustapha*
328. Pr. RHOU Hakima

329. Pr. SIAH Samir *

330. Pr. THIMOU Amal

331. Pr. ZENTAR Aziz*

332. Pr. ZRARA Ibtisam*

Chirurgie Vasculaire Périphérique
Pédiatrie
Urologie

Anatomie Pathologique
Urologie

Cardiologie
Gastro-Entérologie
Biochimie-Chimie
Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Rhumatologie
Dermatologie
Gastro-Enterologie
Anatomie Pathologique
Psychiatrie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Chirurgie Pédiatrique
Urologie

Gynécologie Obstétrique
Dermatologie

Chirurgie Générale
Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Cardiologie
Ophtalmologie

Urologie

Traumatologie Orthopédie
Traumatologie Orthopédie
Pédiatrie

Ophtalmologie
Traumatologie Orthopédie
Gynéecologie Obstétrique
Cardiologie
Traumatologie Orthopédie
Médecine Interne
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: Ventricule gauche
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La cardiomyopathie hypertrophique est une pathologie génétique autosomique
dominante a pénétrance variable, dont la prévalence est d’environ 0,2 % dans la
population générale, ce qui en fait la plus fréquente des maladies génétiques
cardiaques congénitales. Cette pathologie est caractérisée par une hypertrophie
asymétrique du ventricule gauche, prédominant au niveau du septum

interventriculaire, et qui est parfois associée a une dilatation ventriculaire gauche.

La cause la plus fréquente de mort subite cardiaque chez les personnes agées de
moins de 35 ans, y compris les athletes de compétition, est la cardiomyopathie

hypertrophique qui est parfois difficile a différencier du cceur d’athleéte.

L’échocardiographie est I’examen clé permettant d’évaluer cette affection qui

reste une contre-indication a la pratique du sport de compétition.

Le traitement de la CMH a pour but de soulager les symptdmes, de prévenir les

complications et de réduire le risque de mort subite.

Actuellement les études génétiques peuvent porter le diagnostic de
cardiomyopathie hypertrophique dans les formes familiales et pourront influencer les

décisions thérapeutiques et les conseils des sportifs atteints de cette maladie.

Nous rapportons un cas de cardiomyopathie hypertrophique chez un sportif de

haut niveau révélé par une ischémie myocardique.
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Mr F. agé de 48 ans sportif de haut niveau (il joué en championnat de football de
premiére division avec le Maghreb Athletic Sport [MAS] de Fés) et sans antécédents
familiaux ni facteurs de risques cardiovasculaires hormis un diabete de type Il, sous
régime depuis 4 ans, est hospitalisé en urgence pour une douleur thoracique survenue a
6 heures du matin.

C’est une douleur médiothoracique a type de brilure sternale au repos, irradiant
vers le maxillaire inferieur et le bras gauche.

L’examen clinique a I’admission au service des urgences de ’HMIMYV trouve un
patient conscient, apyrétique avec des chiffres tensionnels élevés a 170 /100 mmHg et
un pouls régulier a 87 battement par minute. L’auscultation cardiaque note un souffle
systolique en écharpe 2/6 irradiant vers les vaisseaux du cou, pas de rales crépitent a

I’auscultation pulmonaire. Le reste de ’examen est sans particularité.
Un bilan paraclinique a été demandé :

< La radiographie pulmonaire note une cardiomégalie modéree, une dilatation de
I’aorte ascendante et une saillie du bouton aortique (figure n°1).

< L’électrocardiogramme montre un rythme régulier sinusal, I’axe du cceur en DI,
une hypertrophie du ventricule gauche (Indice de Sokolow et Lyon=45mm), et
des troubles de repolarisation au niveau du territoire latéral et basal (figure n°2).

<~ Bilan biologique :
e Les enzymes cardiaques sont normales de méme que le bilan de coagulation :

ASAT : 58U/ ;
ALAT : 28U/ ;
CPK : 232U/
CPK-MB 17 Ul
LDH : 437 U/l ;
TP 75 % ;
TCA :367/36”.
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e L’ionogramme sanguin montre une hyperglycémie a 14 mmol/l, sans
acétonurie ni glycosurie. Les valeurs de la natrémie et de la kaliémie sont
dans les limites de la normale (Na+ : 137mEqg/l, K+ : 4,00 mEg/l).

e La fonction rénale est revenue normale (urée: 0,36 g/l, créatinine : 11 mg/l).

e La numération formule sanguine est revenue normale avec un taux
d’hémoglobine a 14 g/dl.

< L’échocardiographie doppler enregistre une hypertrophie du ventricule gauche
asymétrique a prédominance septale (le rapport épaisseur diastolique du septum

IV20 mm / épaisseur diastolique de la paroi postérieure du VG 12 mm est

supérieur a 1,6), une oreillette gauche modérément dilatée, une bonne fonction

systoligue du ventricule gauche, mais il existe un trouble de la relaxation. En
mode TM, on note la présence d’un mouvement systolique antérieur de la valve
mitrale (figure n°3).

Le patient est admis en unité de soins intensifs ou il est monitoré avec un
électrocardioscope, une pression non invasive, un saturométre de pouls ainsi qu’une
surveillance par dextrostix de la glycémie capillaire. Le traitement instauré comprend :
oxygénothérapie, dérivés nitrés (Dinitrate d’isosorbide 10 mg 3 x /J), bétablogquants
(Aténolol 100 mg/j en deux prises), inhibiteurs calciques (Amlodipine 5 mg/j),
antiagrégants plaquettaires (Acétylsalicylate 250 mg/j), héparinothérapie (Calciparine
0,4 x 3/j)et insulinothérapie (aprés avoir fait un cycle glycéemique). Ceci ayant permis
une stabilité hémodynamique, une normalisation de la glycémie et une disparition de
la douleur thoracique.

Le bilan de retentissement du diabéte et de I'HTA (insuffisance rénale,
protéinurie des 24 heures, fond d’ceil) et le bilan lipidique sont revenus normaux.
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La coronarographie visualise une atteinte bitronculaire avec une subocclusion de
I’artére circonflexe au niveau du segment moyen et une sténose serrée de 1’artére
coronaire droite de 60 % juste aprés le départ de la marginale. Une angioplastie du
segment moyen de I’artére circonflexe est réalisée avec mise en place d’un stent nu
sans sténose résiduelle significative. Un traitement par Ticlopidine (1cp de 250 mg / j
pendant 25 jours) est débuté.

Ainsi, le diagnostic retenu est un angor de novo sur cardiomyopathie

hypertrophique. L’évolution favorable a permis a notre patient le retour & domicile

sous un traitement associant :

< Régime sans sel

< Aténolol100 mg : 1 cp / jour

<> Amlodipine5 mg : 1 cp / jour

<> Enalapril5mg: 1 cp/ jour

<> Dinitrate d’isosorbide20 mg : 1 cp x 2/ jour

<~ Acétylsalicylate 300 mg : 1 s/ jour

<> Ticlopidine 250 mg : 1cp / j pendant 25 jours

<> Simvastatine20 mg : 1 cp / jour

<~ Insuline semi lente : 30 Ul & 8 heures et 15 Ul & 20 heures

<~ Arrét de toute compétition sportive.

L’examen du patient, lors d’une consultation de suivi tenue & un mois de sa
sortie, a trouvé des chiffres tensionnels élevés a 190/95 mm Hg. Ceci a conduit a
renforcer le traitement prescrit (doubler la posologie journaliére d’énalapril). Par la
suite, Le patient a été suivi a un rythme d’une fois chaque trois mois. L’échodoppler

rénal et I’échodoppler des membres inferieurs ont été réalises et sont revenus normaux.
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Figure n°1 : Radiographie du thorax de face.
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Figure n°2 : Electrocardiogramme ; troubles de repolarisation

au niveau du territoire latéral et basal.
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Figure n°3 : Echocardiographie ; hypertrophie asymétrique du ventricule gauche.
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I. CEUR ET SPORT :

L’activité physique et sportive (APS), dénomination plus large et plus adaptée
que le seul mot sport, a dépasse le phénoméne de mode. L’appareil cardiovasculaire et
I’appareil locomoteur sont au centre de toute activité physique. lls seront sollicités
difféeremment en fonction du type d’effort dominant dans la pratique. On distingue
classiqguement endurance et résistance, chacune étant plus ou moins réalisée en

fonction du sport et surtout de la fagon de le pratiquer.

Une activité d’endurance (appelée aussi dynamique, isotonique, ou aérobie) est
faite d’une succession de mouvements rythmiques allongeant et raccourcissant le
muscle, mobilisant des articulations, développant une force intramusculaire
relativement peu élevée. Les capacités maximales en endurance sont déterminées par
la consommation maximale d’oxygeéne (VO2 max) exprimée en ml d’oxygeéne
consommé par kilo de poids et par minute. Un effort de résistance (statique,
isométrique, ou anaérobie), a I’inverse, développe une force intramusculaire
importante avec trés peu de participation articulaire et de variation significative de
longueur du muscle. Les capacités maximales en résistance sont définies par la
puissance maximale tolérée (PMT) ou dans la littérature internationale par VMC
(maximum volontary contraction). Il est clair que de nhombreux sports comportent un
mélange variable de ces différents modes de travail musculaire, d’ou il résulte un

spectre étendu d’adaptations cardiovasculaires, et non une dichotomie simple.

Il est communément admis qu’un entrainement physique régulier génére des
adaptations cardiovasculaires physiologiques, notamment un accroissement du tonus
vagal et une hypertrophie — dilatation du cceur. Lorsque ces modifications sont
franches, elles peuvent entrainer des conséquences cliniques, électrocardiographiques

(ECG), échocardiographiques, connues sous le nom de syndrome du cceur d’athléte.

11



La cardiomyopathie hypertrophique chez le sportif

A. Le cceur du sportif :
1. Définition :
Le cceur du sportif ou le ceeur d’athléte est classiquement défini comme un

syndrome regroupant les signes cliniques, électrocardiologiques et morphologiques

observables chez les sportifs de haut niveau [1].

Une adaptation morphologique du cceur a déja été décrite depuis plusieurs
siecles, mais cette «hypertrophie» fut d’abord considérée comme pathologique et
mettant en danger la vie des athletes. Cette notion sera réfutée par deux autrichiens,
Deutsch et Kauf, en 1927 [2], qui mesurent le diametre du cceur par technique
radiographique chez différents athletes. Ils concluent que les plus grands cceurs sont
ceux des skieurs de fond, rameurs, cyclistes, nageurs, lutteurs, coureurs a pieds,
haltérophiles, footballeurs, boxeurs et escrimeurs, dans 1’ordre décroissant. En les
suivant régulierement, ils ne constatent pas de problemes cardiovasculaires liés a cette

morphologie particuliére.

Il est important de souligner que le coeur d’athléte ne s’observe pas chez tous les
sportifs. Par définition, une hypertrophie physiologique liée a I'entrainement ne peut
exister que chez un sportif tres entrainé (au moins 8 a 10 heures d'entrainement intense
par semaine a une intensité dépassant 65-70 de la fréquence cardiaque maximale
individuelle) et trées performant. Il existe aussi une variabilité des adaptations
observées en réponse au méme type d’entrainement. Il faut par ailleurs savoir que
certaines hypertrophies et dilatations cardiaques sont favorisées par le dopage, et

particulierement par l'utilisation de stéroides anabolisants et d'hormone de croissance

13].

12
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2. Physiopathologie [1,4] :
2.1 Déterminants des adaptations cardiovasculaires :

Trois types de déterminants sont decrits hémodynamiques, neurohormonaux et

génétiques.
a. Déterminants hémodynamiques :

L’augmentation du retour veineux est a I’origine d’un étirement cellulaire en
particulier endocardique. L’¢élévation de la postcharge (pression artérielle systolique)
impose au myocarde un surcroit de travail qui est majoré par la tachycardie. Ces
stimuli sont captés par des récepteurs membranaires qui vont répondre par des
phénomeénes de transduction avec libération des facteurs de croissance, surexpression

de genes inductibles et réveil de génes quiescents.
b. Déterminants neurohormonaux :

La stimulation sympathique, les catécholamines, 1’hormone de croissance, les
glucocorticoides voire les hormones du systéme rénine-angiotensine induisent aussi
des adaptations. Leurs effets, en particulier prolifératifs, sont renforcés par des facteurs
circulants comme le VGFE, les cytokines, le TGF, I’endotheline 1 et I’'IGF1. Ces
diverses substances ont une action directe mais aussi de modulation et d’amplification

des déterminants hémodynamiques.
c. Déterminants génétiques :

Les modifications phénotypiques observées dépendent de la réponse du génotype
individuel soumis aux déterminants hémodynamiques et neurohormonaux. Les

adaptations cardiovasculaires sont quantitatives et qualitatives.

13
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Les données actuellement disponibles sur les genes possiblement en cause dans
les adaptations quantitatives sont trés limités. Elles concernent surtout ceux impliquées
dans la régulation du systéme rénine-angiotensine dont on connait I’implication dans
le développement d’une hypertrophie cardiaque. Les adaptations qualitatives sont dues
aux modulations de I’expression de génes impliquées dans la machinerie énergeétique

du myocarde (production d’énergie, transitoire calcique, complexe contractile).

2.2 Adaptation du ceeur sportif :

Ces adaptations sont morphologiques et fonctionnelles englobant le systeme
cardiovasculaire dans son ensemble, elles sont surtout importantes en aérobie (sport

d’endurance).

Le débit cardiaque (DC) maximal est trés nettement augmenté par
I’entrainement, en particulier aérobie. Voisin de 20-25 I/min chez un sédentaire, il peut
atteindre 30-35 I/min chez un sportif trés entrainé. Le DC est égal au produit de la

fréquence cardiaque (FC) par le volume d’¢éjection systolique (VES).

L’entrainement diminue la FC de repos. Les causes des cette bradycardie sont
multifactorielles. La modification du fonctionnement des certains canaux ioniques
pourrait expliquer la baisse de la FC intrinseque du nceud sinusal. Les tonus
parasympathiques et sympathiques sont respectivement augmentés et diminués. A
I’exercice, la cinétique d’adaptation de la FC est ralentie grace a I’augmentation du
volume plasmatique et donc du volume d’¢jection systolique. La FC n’est pas
augmentée par I’entrainement, certaines études retrouvent méme une discréte baisse de
celle-ci. Enfin, lors de la récupération le ralentissement de la FC est accéléré chez le
sujet entrainé grace a la majoration du coup de frein vagal essentiellement. Ainsi
I’augmentation du DC secondaire a 1’entrainement est due a une élévation majeure du
VES. Celle-ci est due a la fois a une augmentation du volume télédiastolique (VTD) et

a une diminution du volume télésystolique (VTS). L’accroissement du VTD est du au

14
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volume plasmatique augmenté et au retour veineux accru chez le sportif endurant.
Cette augmentation du VTD est un bon exemple de la synergie entre les adaptations
quantitatives et qualitatives du myocarde. En effet, la bonne tolérance a cette
augmentation de précharge est possible grace a I’hypertrophie cardiaque d’adaptation
et a la compliance accrue du myocarde. Celle-ci est due a I’absence de fibrose, a
I’amélioration du recaptage du calcium intracellulaire et aux modifications du systéeme
autonome. Le VTS est diminué, car la qualité de la contraction est accrue. Les
cardiomyocytes du cceur entrainé sont plus sensibles aux catécholamines et une

ameélioration des mouvements du calcium sont aussi décrits.

Ces adaptations ne peuvent se concevoir sans adaptation vasculaire. En effet,
d’une part la circulation musculaire est trés augmentée (multipliée par 20 parfois),
d’autre part la circulation est réduite au niveau des viscéres, cette réduction épargne le
muscle cardiaque, le cerveau et la peau (quand celle-ci doit éliminer de la chaleur).
Ainsi I’organisme réalise un délestage de certains territoires au profit des territoires

actifs ou essentiels.

L’hypertrophie myocardique facultative est caractérisée par une dilatation
cavitaire associée a un eépaississement pariétal adaptatif. Cette hypertrophie
physiologique s‘accompagne de modifications histologiques avec hyperplasie des
cardiomyocytes, développement du collagéne qui reste équilibré et développement de
la vascularisation parfaitement proportionnel a la masse myocardique. Ces
modifications, de nature non pathologique, induites par la stimulation intermittente que
représente I'entrainement physique, sont réversibles et constituent un des éléments du
cceur d'athlete; quelques auteurs ont toutefois corrélé chez certains sujets ces

modifications a I'apparition ou a I'aggravation de troubles du rythme [5].
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3. Clinique :

3.1 L’interrogatoire [6] :

Phase importante de I’examen clinique du sportif, il doit étre trés précis et dirigé,

il détaillera :

<>

<>

<>

<>

Les antécédents personnels médicaux et les facteurs de risque
cardivasculaires : tabagisme, dyslipidémie, HTA, diabéte.....

Les antécédents familiaux de mort subite ou de cardiopathie chez des parents
jeunes.

La recherche dirigée des symptomes fonctionnels liés ou non a I’effort (au
cours ou en post-effort) et leurs date de survenue (récente ou ancienne) :
géne, douleur thoracique, palpitations, dyspnée, asthénie, essoufflement,
syncope et malaise. Aucun signe fonctionnel anormal n’est admis. Si des
signes fonctionnels anormaux sont le motif de la consultation ou décelés par
I’interrogatoire, le syndrome du cceur d’athléte est d’emblée improbable.

Le type de sport choisi et son niveau de pratique (compétition, nombre
d’heures d’entrainement et le désir de performance).

La recherche d’habitudes toxiques : prise de produits pharmacologiques ou
de drogues quelconque. La discrétion du sportif sur le sujet est habituelle.
Examens cardiovasculaires préalables qui pourraient servir de référence.

A T’issue de cette phase, le médecin doit étre en mesure de situer les événements

meédicaux dans le déroulement de I’histoire sportive.

3.2 L examen clinique [7] :

Le seul élément particulier de ’examen physique est une bradycardie, parfois

inférieure a 40 battement/minute et/ou abaissée de 10-15 % par un entrainement

régulier. Un troisieme ou quatriéme bruit sont banaux, de méme un souffle systolique

bref qui ne doit pas augmenter en inspiration profonde. La pression artérielle (PA) est

normale.
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Toute activite sportive reguliere devrait étre encadrée par une surveillance
médicale simple au moins annuelle, quel que soit 1’age du sujet avec un renforcement

a partir de la quarantaine surtout s’il existe des facteurs de risque associés.
4. Examens paracliniques :

Les modifications électriques et échocardiographiques du cceur du sportif sont
importantes a connaitre pour définir les limites a partir desquelles les modifications
constatées ne peuvent plus étre considérées comme secondaire a 1’entrainement
physique.

Une étude tunisienne [8] a montré lors de I’analyse de 1’électrocardiogramme et
de I’échocardiographie de 181 footballeurs professionnels que les données
électrocardiographiques et morphologiques retrouvées sont globalement comparables
aux donnees de la littérature en dehors d’une fréquence plus faible de I’augmentation
de la masse du ventricule gauche a I’échocardiographie et plus élevée des troubles de
la conduction a I’électrocardiogramme. Ce qui montre que les anomalies
cardiovasculaires observées chez le footballeur tunisien professionnel sont similaires a

celles rencontrées habituellement chez les athlétes de haut niveau.

Une comparaison des valeurs moyennes des principaux parameétres
électrocardiographiques et échocardiographiques chez le sportif de haut niveau selon

les auteurs est illustrée dans les tableaux n°1 et n°2respectivement.
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4.1 L électrocardiogramme [8,16] :

De par sa simplicité de réalisation et son colt modique, I’ECG est couramment
utilisé. En France, sa réalisation est obligatoire depuis avril 2000 pour les sportifs

inscrits sur les listes de haut niveau par leur fédération.

Dans les études qui ont concerné de grandes populations de sportifs toutes
disciplines confondues, un ECG anormal était observé dans 50 a 55 % des cas. La
prévalence des anomalies observées difféere selon le type d’activité pratiquée.
Globalement, elle est plus importante dans les sports aérobies que dans les sports

anaérobies (sports explosifs).

Dans le syndrome du cceur d’athléte, ’ECG se normalise en 4 & 12 semaines

d’arrét des activités sportives.

a. Troubles conductifs :

+ Bradycardie sinusale :

La bradycardie sinusale (fréquence cardiaque inferieure a 60 battements /minute)
est présente chez plus de 75% des sportifs de haut niveau. Son installation avec
I’entrainement physique traduit une amélioration de la réserve contractile. Moins de
10% ont une fréquence cardiaque inferieure a 50 battements par minute. Les
fréquences trop basses se voient chez les sportifs d’endurance dits aérobies, toutefois
une fréquence inferieure a 40 bpm reste rare. Ces bradycardies sont principalement
liées a une hypervagotonie et une hyposympathicotonie et a I’augmentation de la FC
du nceud sinusal. Elles sont généralement corrélées au niveau d’endurance sans qu’il

n’y ait nécessairement de relation entre la FC et la performance.
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+ Blocs atrio-ventriculaires :

Le BAV de ler degré est également fréquent chez le sportif bien entrainé
(endurance). L’Holter rythmique peut fréqguemment mettre en évidence des passages
en BAV de second degré type Luciani Wenkebach asymptomatique. Les autres formes
de BAV sont exceptionnelles et doivent toujours faire rechercher une pathologie sous
jacente.

+ Bloc de branche droit incomplet :

Il s’exprime par un aspect rSR’ ou rSr’ avec une durée du complexe QRS
inferieure a 120 ms. Il ne traduit pas un trouble organique sur la branche droite mais
surtout une adaptation a I’hypertrophie du VD nécessitant plus de temps pour son
activation.

b. Rythmes ectopiques :

Ils traduisent une genése de I’activation électrique en dehors du nceud sinusal.
Leur fréquence varie de 5 a 10 % selon les séries. 1l faut noter que ces aspects sont
toujours associés a une bradycardie et constituent des réponses a un freinage vagal
important au niveau du nceud sinusal. 1ls disparaissent a I’effort.

+ Le rythme du sinus coronaire :

Il n’est pas rare. Il est défini par la présence d’ondes P négatives en D2, D3 et
AVF traduisant la dépolarisation caudo-craniale du massif atrial. Les QRS restent fins
car la dépolarisation ventriculaire, se faisant par la voie Nodo-Hissienne, est toujours
synchrone.

+ Le rythme jonctionnel est fréquent surtout chez les coureurs des
moyennes et longues distances. Il est défini par la présence de complexes QRSfins
ayant la méme morphologie que les QRSsinusaux mais non précédés par une onde P.

+ Le pacemaker baladeur se caractérise par la présence de complexes
QRSfins précédés d’ondes P de morphologie variable avec un espace PR normale.
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c. Hypertrophie cavitaire :

Ces hypertrophies ont été bien étudiées a 1’échocardiographie qui est un examen
plus sensible et plus spécifique. Toutefois, ’ECG de surface peut mettre en évidence
de nombreux aspects électriques d’hypertrophiedes cavités cardiaques. lls ont la
particularité d’étre réversibles a 1’arrét de 1’entrainement et de s’accompagner le plus
souvent d’une bradycardie. Curieusement des hypertrophies électriques peuvent ne pas
étre retrouvées a I’échocardiographie.

+ Hypertrophie atriale droite :

Elle se manifeste par des ondes P amples positives en D2 et V1 dépassant 2,5
mm au niveau de D1. Elle se voit essentiellement chez les athlétes d’endurance.

+  Hypertrophie atriale gauche :

Elle se traduit par une durée supérieure a 120 ms et par un aspect en double bosse
au niveau de D2. Au niveau de V1, ’onde P présente une négativité prédominante au
niveau de V1.

+  Hypertrophie ventriculaire droite :

Elle est décrite chez plus de 20 % des sportifs. On 1’étudie par I’indice de
Sokolow et Lyon pour le ventricule droit (RV1+RV5> 10,5 mm).

+  Hypertrophie ventriculaire gauche (HVG) :

La fréquence de ’'HVG varie selon les séries de 20a 80% lorsqu’on prend
comme critere 1’indice de Sokolow et Lyon (ISL) pour le ventricule gauche
(SV1+RV5 ou RV6 > 35 mm). Il faut étre plus exigeant sur ce critére chez le sujet
sportif. En effet de nombreux auteurs considere comme pathologique des chiffres
d’ISL > 40 mm voire 45 mm. Toute HVG selon ce dernier critére, impose la pratique
d’une échocardiographie transthoracique pour éliminer une cardiomyopathie
hypertrophique.
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d. Les troubles de repolarisation :

La repolarisation cardiaque chez le sujet sportif entrainé peut étre normale.
Cependant, elle montre souvent des anomalies. Les fréquentes touchent le segment ST
et les ondes T. Il n’existe pas d’explications satisfaisantes a ces anomalies de la
repolarisation. Elles sont imprévisibles, non dépendantes de la qualité du sportif, non
prédictives de la performance, mais nous ne les avons jamais observées a moins de 12
heures d’activité physique soutenue par semaine. Elles sont reproductibles chez un
sportif donné a la reprise de I’entrainement, et n’ont jamais été décrites chez le
travailleur de force. Elles ne sont pas en regle corrélées aux données de
I’échocardiographie. Entre autres hypotheses retenues : 1’hypertrophie-dilatation du
ventricule gauche,une asymétrie de la repolarisation se démasquant aprés baisse du
tonus sympathique induite par I’entrainement.

+ Sus décalage du segment ST :

C’est la modificationélectrocardiographique la plus fréquente chez le sportif de
haut niveau. Elleest presque toujours présente chez les sportifs d’endurance. Elle
commence par une élévation du point J, pouvant atteindre plusieurs millimétres, suivie
d’un segment ST le plus souvent concave vers le haut. Lorsque ce sus-décalage du
segment STs’accompagne d’un bloc de branche droit, il pose le difficile probléme de
diagnostic différentiel avec un syndrome de Brugada. Cet aspect est essentiellement
rencontré de V1 a V4. Il est suivi d’une onde T géante. Parfois, le sus-décalage est
convexe nécessitant toujours un bilan cardiaque.

+  Syndrome de repolarisation précoce (SDRP) :

C’est un sus-décalage proximale concave vers le haut du segment ST avec un
crecheta terminale de ’onde R. La prévalence du SDRP varie de 10% dans une
population de sportifs non sélectionnés a 100% chez des sportifs d’endurance de haut
niveau. Cet aspect associé a une bradycardie est suffisamment caractéristique d’un
cceur du sportif entraine.

21



La cardiomyopathie hypertrophique chez le sportif

+ Ondes T positives (haute, aplatie ou bifide) :

L’augmentation d’amplitude de 1’onde Test classique chez le sportif entrainé. Les
aspects en double bosse positive ont été rapportés chez les spécialistes d’endurance.
Ces ondes T geéantes se voient essentiellement dans les dérivations précordiales. La
présence d’une onde U aprés 1’onde T est également fréquente et sans signification
pathologique.

+ Ondes T négatives :

La présence d’ondes T négatives dans 2 ou 3 dérivations précordiales droites ne
peut étre considérée d’étiologie sportive qu’aprés un examen cardiologique complet
permettant d’éliminer une CMH ou une coronaropathie.

+ L’intervalle QT, apprécié par le QT corrigé (QTc) :

Elle est normale selon la plupart des études. Si QTc dépasse les limites chez le
sportif (QTc max = 470 chez les hommes et 480 chez les femmes), il est nécessaire
comme chez le sujet non sportif de rechercher une prise médicamenteuse pouvant
allonger la repolarisation, une anomalie ionique ou un syndrome du QT long
congenital.

+ Sous décalage du segment ST :

Cette anomalie ne doit jamais étre mise sur le compte d’un ECG du sportif. Elle
nécessite rapidement un bilan cardiologique pour éliminer une cardiopathie
ischémique.

A retenir que ces variations électriques ne sont dites physiologiques que chez un
sportif pratiquant le sport régulierement et intensivement, sans antécédents personnels
ou familliaux et chez qui I’examen ne révéle aucune symptomatologie.

En cas de doute, ’ECG d’effort est particulierement utile chez les sportifs. Sices
anomalies sont normalisées a I’effort, ¢’est signe de leur nature anorganique.
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4.2 L’ échocardiographie [8,17] :

Bien que cet examen, du fait de son co(t, ne soit pas systématique, les
caractéristiques anatomiques et fonctionnelles du syndrome du cceur d’athléte sont a
présent bien admises.

a. L’échographie 2D et TM :

Le ceeurdu sportif apparait a la fois hypertrophié dans sa musculature et dilaté
dans ses cavités, quel que soit le sport pratiqué d’endurance ou de résistance.
Généralement, un entrainement en endurance favorise une dilatation du VG alors que
I’hypertrophie, et donc la masse myocardique prédomine dans les sports de résistance.
Ces modifications anatomiques sont représentées par :

+ Augmentation du diamétre télédiastolique du VG de 10 %. Cette dilatation
augmente les performances a I’effort. Cependant, elle dépasse rarement 60 mm. Dans
une étude portant sur 442 sportifs de haut niveau (306 hommes et 136 femmes)
pratiquants des activités sportives différentes (13 disciplines sportifs), Whyte et al [18]
a montré que seulement 5,8 % des hommes ont un diametre télédiastolique du VG
supérieur a 60 mm avec une limite supérieure extréme de 65 mm, et aucune femme n’a
présenté un diametre télédiastolique supérieur a 60 mm. Il faut souligner que les
grandes dilatations (> 55 mm) doivent étre interprétées en fonction de plusieurs
facteurs : niveau d’entrainement, le sexe.

+ Augmentation de 1’épaisseur de la paroi postérieure de 15 a 20 %, de la
masse myocardique de 45 %. Le rapport septum/paroi postérieure reste, sauf
exception, inférieur a 1,3 et sans obstacle a 1’éjection VG. La limite extréme de la
paroi postérieure a été fixée a 12 mm pour parler d’hypertrophie physiologique. Une
épaisseur VG entre 13 et 15 mm chez I'homme se situe dans une zone d'incertitude
(grey zone) nécessitant une appréciation compléte du contexte clinique et paraclinique
avant de decider d'une attitude. Au-dela de 15 mm, il convient de considérer qu'il s'agit
d'une cardiomyopathie hypertrophique (CMH) jusqu'a preuve du contraire [3].
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Chez le sportif, les indices éjectionnels de repos sont le plus souvent conserves. Il
faut signaler que chez le sportif de tres grand gabarit (endurance) tels les coureurs de
marathon et les cyclistes, il n’est pas exceptionnel d’observer au repos une diminution
de la fraction de raccourcissement du VG qui est dans ce cas associée a une
bradycardie et une dilatation souvent nette du VG, traduisant une meilleure réserve

contractile a ’effort.
b. Echo-doppler :

Chez le sportif jeune au cceur sain, le remplissage ventriculaire gauche est
toujours normal, malgré I’augmentation de la masse myocardique, traduisant une
compliance ventriculaire normale. Ceci différencie une hypertrophie adaptative chez le
sportif de I’hypertrophiec pathologique observée chez I’hypertendu ou dans les
cardiomyopathies (CMH). L’onde E est toujours supérieure a I’onde A maintenant un
rapport E/A > 1. L’inversion de ce rapport chez un sportif est synonyme de la présence

d’une pathologie sous-jacente.

La présence des fuites physiologiques minimes au niveau des orifices valvaires

mitraux et tricuspides est fréquente chez le sportif.
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B. Classification des sports :

La classification de BETHESDA [19] est la référence la plus communément
acceptée. Elle distingue les sports selon le type d’activité physique (dynamique,
statigue ou mixte) et I’intensité (élevée, moyenne ou faible). Un deuxieme groupe

inclut les sports a risque de collision et/ou en cas de syncope (figure n°4).

Le football, sujet de notre étude, est classé parmi les sports dynamiques forts et
statiques faibles. La répétition des entrainements et I’enchainement de compétitions
difficiles ont fait évoluer le registre du footballeur de sportif aérobie pur a celui
d’athléte d’un sport intermittent aéro-anaérobie de haute intensité. On distingue
actuellement 1’activité des joueurs sans ballon (off the ball) faite de courses ou de
marches de replacement a un niveau inférieur ou égal a 70 % de VO2max et I’activité
de conquéte (sprint, saut, tacle, opposition...) et d’exploitation du ballon amenant a

inscrire un but (dribles, accélération, tir...) qui est essentiellement anaérobie.

Les auteurs reconnaissent que cette classification est incompléte : elle ne tient
pas compte du stress, des contraintes de 1’entrainement parfois différentes ou
supérieures a celles du sport lui-méme, des conditions climatiques extrémes qui
peuvent modifier radicalement la physiologie d’un effort physique, des qualites
techniques individuelles ou de 1’age qui, a effort d’intensité égale, peuvent également
modifier la charge de travail. D’un intérét théorique certain, les auteurs
s’interrogeaient, lors de sa parution en 1994 lors de la 26° conférence de Bethesda
[20], sur son intérét pratique en matiere de pathologie cardiovasculaire. On pense avec
le recul que cette classification est la moins imparfaite et qu’elle facilite la démarche
quotidienne de tout médecin amené a donner des conseils précis a un patient,

cardiaque ou non, désireux de pratiquer des activités physiques.

Elle est la référence (guidelines) en cas de litige juridique.
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A- Dynamique faible B-Dr%lggggque C-Dynamique fort
Billard Base-ball Badminton
Boules-Bowling Tennis (double) Course de fond
Cricket Tennis de table (athlétisme)

Golf Volley-ball Course d’orientation
Tir Football*

Hockey sur gazon*

I-Statique Marche athlétique
faible Ski de fond
(technique
classique)
Squash
Tennis (simple)
Automobile (course)*+ Course a pied (sprint) | Basket-ball*
Equitation*+ Escrime Course de demi-
Motocyclisme*+Plongeon*+ | Football américain* | fond (athlétisme)
TiraI’arc Natation Handball*
. synchronisée+ Hockey sur glace*
“;}f’;zgﬁ; ¢ Patinage artistique* Na_tation+
Rodéo*+ Ski de fond (« pas
Rugby* du patineur »)
Sauts (athlétisme)
Surf*+
Bobsleigh*+ Culturisme Aviron+
Escalade*+ Lutte* Boxe*
Gymnastique*+ Ski (alpin)*+ Canoé-kayak*+
Haltérophilie*+ Cyclisme*+
I11-Statique | Karaté-Judo* Décathlon
fort Luge*+ Patinage (vitesse)+

Lancers (athlétisme)
Ski nautique*+
Planche a voile*+
Voile+

*: risque de collision corporelle ; + : risque accru en cas de syncope.

Figure n°4 : classification de Bethesda [19].
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Tableau n°1 : Comparaison des valeurs moyennes des principaux parametres

électrocardiographiques chez le sportif de haut niveau [8].

o Sharma | Somauroo | Ouldzein
Pelliccia [9] [10] (1] 8]
Variables n = 1005
n = 1000 n=171 n=181
%
% % %
Aspect d'hypertrophie ventriculaire
P yP P 45 50 3,3
gauche
Hypertrophie auriculaire gauche 0,9 14 0 2,8
Hypertrophie auriculaire droite 0,2 16 1,8 0,6
Ondes T négatives 2,7 4 11,2 72
Sus-décalage de ST 14,3 43 1,2 3,9
Onde Q>2mm 8,6 0 0,6 5,0
Bloc de branche droit complet 0,2 0,6 0,6 1,7
Bloc de branche droit incomplet 12,1 29 5,3 7,2
Bloc de branche gauche incomplet 0,2 0 0 1,7
Bloc auriculoventriculaire du premier
7,5 5 4,4
degré
Bloc auriculoventriculaire du 2e degré
. 0 0,2 0 0
Mobitz
Bloc auriculo-ventriculaire du 3e
0 0 0 0
degré
Bradycardie sinusale < 60
36,4 80 39,0 40,9
battements/mn
Onde Delta 0,3 0,6 0
PR court sans onde delta 0,9 1,2 0
QTc allongé 0,03 0 3,9
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Tableau n°2 : Comparaison des valeurs moyennes des principaux parametres

échocardiographiques chez le sportif de haut niveau [8].

Etudes | Abernethy [12] Fagard [13] Pelliccia [14] Pluim [15] Ouldzein [8]
) 2003 1996 1999 2000 2005
Variables (n =156) (n=1309) (n =1451) (n=181)
Discipline Course
alir(ljgrtitégliln isor?l%ft)rritque 38 disciplines | 59 disciplines football
Cyclisme
Age moyen (an) 26,9a
22 24,5b 24,3 - 23,1
23,9c
Hommes (%)
100 - 73 - 100
Diamétre _ 53,2a 484 0 53,7a
télediastolique 53 53,2b 555 5 56,2b 52,6
du VG (mm) 55,1c : 52,1c
Diametre 10,8a 10,5a
diastolique du 11,2 10,3b 9,3 11,8b 10,4
SIV (mm) 11,7c 11,3c
Diametre
diastolique de 10,5a 10,3a
la paroi - 9,5b 9,0 11,0b 9,7
postérieure 11,6¢ 11,0c
(mm)
Epaisseur 0,389a
parietale - 0,424 0,350 0,442b 0,380
relative 0,398c
Fraction 68,8a
d'éjection du 58 - >50 66,3b 74,8
VG (%) 66,1c
Masse 216a 249a
ventriculaire 236 198b 181 267b 202,6
gauche (g) 262C 288c
Masse du VG
indexée (g/m2) 103 ) 99 ) 106,0

a : Sports dynamiques.

b : Sports isométriques.

¢ : Sports combinant les deux.
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II. SPORT ET DOPAGE :

Légalement, le dopage est défini comme I’utilisation de substances ou de
procédés interdits qui modifient la performance ou en masquent 1’usage. Le dopage
moderne concerne toutes les fonctions de I’organisme. Il s’adresse & tous les ages,
toutes les catégories, professionnels et amateurs. Les produits utilisés sont nombreux
et facilement accessibles. Parmi les produits les plus utilisés, on note : les
amphétamines, les stéroides anabolisants, 1’érythropoiétine (EPO) et les substituts du
sang, les corticostéroides, les béta2-agonistes, les bétabloquants, les stupéfiants.
Actuellement, on considere que le dopage hormonal, le dopage sanguin et 1’utilisation
des stimulants sont au premier plan. On s’interroge encore sur la pratique des thérapies
cellulaires et géniques.

La réelle prévalence des attitudes dopantes est difficile a affirmer [21], et ’on
comprend aisément pourquoi! Si les laboratoires accrédités pour la lutte anti-dopage
rapportent de 1 a 3 % de contrdles positifs sur les dix dernieres années, on connait les
limites de ces structures et ces chiffres ne reflétent sirement pas la réalité. Une méta-
analyse réalisée a partir d’autoquestionnaires (technique qui a aussi des limites)
rapporte une prévalence de 5 a 25 % chez les adultes et de 3 a 5 % chez les enfants qui
utilisent les mémes produits que les “grands”.

En Grande-Bretagne en 1990, 10 % des garcgons et 2,5 % des filles pratiquant un
sport prenaient épisodiquement des anabolisants. Pour certains auteurs, ces chiffres
sous-estiment de beaucoup le phénomeéne (50 a 70 % de sportifs seraient dopés. En
France, entre 650000 et 3 millions de sportifs amateurs utiliseraient des produits
dopants méme pour des sports de loisir, et 1’age moyen de la premiére prise de
substance dopante est de 12 ans en France et de 8 ans aux Etats-Unis. Pendant
longtemps, seuls les culturistes reconnaissaient la prise de produits dopants, les
“affaires” récentes et leurs prolongements judiciaires ont montré que la plupart des
sports étaient plus ou moins touches.
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Les médecins du sport doivent donc prendre conscience que le dopage concerne
aujourd’hui les sportifs des deux sexes de toute spécialité, de tout niveau
(professionnels et amateurs) et de tout &ge et qu’ils peuvent tous étre un jour
confrontés a ce probleme.

Outre le risque général de dépendance et d’accoutumance, les dangers du dopage
varient avec les produits et techniques utilises. Souvent méconnues, les complications
cardiovasculaires liees au dopage sont de gravité variable, allant des palpitations liées
a la prise de caféine a la mort subite favorisée par le dopage hormonal. Elles peuvent
survenir de facon aigué sur le terrain ou a long terme aprés une prise prolongée de
produits interdits.

Bien qu’il n’existe pas encore de réelles statistiques, on peut toutefois estimer
que 5 a 10 % des utilisateurs font une complication cardiovasculaire pendant leur
carriére sportive et 20 a 30 % a moyen et long terme [22].

Aux Etats-Unis les spécialistes professionnels de football américain constituent
un “exemple” de modéle de dopage. Les associations de cocaine, amphétamines,
antalgiques et d’anabolisants sont souvent utilisées et la durée de vie de ces sportifs est
la plus basse de toutes les professions aux Etats- Unis: 57 ans, contre 71 ans en
moyenne en 1983.

Chez les cyclistes professionnels, une étude a montré qu’entre 1975 et 1995, 5
cyclistes francais (27 a 44 ans) ayant participé au Tour de France étaient décédés d’une
cause cardiovasculaire, alors que le chiffre attendu de déces dans une population
témoin n’était que de 1,47.

La panoplie des procédés dopants connus est trés variée et le choix de leur
utilisation varie en fonction des effets recherchés (figure n°4), qu’ils soient
scientifiquement démontrés ou non. Il est, de plus, difficile d’étre exhaustif sur la liste
des produits utilisés devant I’avancée des drogues pharmacologiques a notre
disposition et surtout devant “I’ingéniosité” de ceux qui les détournent de leur objectif
premier.
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A. Les stéroides anabolisants [23,24,25,26]:

Les stéroides anabolisants sont des dérivés de synthése de la testostérone dont les
modifications chimiques ont réduit les effets androgéniques au profit des effets
anabolisants. Néanmoins, toutes les substances utilisées possédent un effet anabolique
et un effet androgénique : aucune n’est entierement sélective. Ainsi, si la molécule de
référence, la testostérone, a un ratio anabolique/androgénique de 1, celui de la
nandrolone est de 6 et celui du stanozolol est de 30. Les utilisateurs de stéroides
anabolisants consomment en général des doses tres élevées : 600 a 1000 mg de
testostérone (ou dérivés) administrés par semaine (contre une production endogéne de
testostérone de 50 mg/semaine chez I’homme), avec prise simultanée de plusieurs

stéroides anabolisants (par voie orale et parentérale), par cycles de six a huit semaines.

2,5 a 2,7 % des jeunes adultes américains ont au moins une fois dans leur vie
utilisé des stéroides anabolisants. Le probléme ne touche pas que les Etats-Unis
puisque sur une étude internationale la prévalence est de 1 a 3 % pour les adolescents

en secondaire.

Dans la communauté des bodybuilders et adeptes de salles de musculation, les
chiffres passent a 15-30 %. Plus grave, deux tiers des utilisateurs de stéroides
anabolisants sont des sportifs amateurs qui utilisent ces substances pour des raisons

esthétiques plutdt que pour augmenter leurs performances sportives.

Ainsi, 1'usage de stéroides anabolisants n’est pas confiné au sport professionnel.
C’est maintenant un probléme qui affecte une large population au niveau international,

incluant des adolescents et des jeunes adultes.
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Ces hormones agissent sur des récepteurs spécifiques disséminés dans tout
I’organisme. Utilisées en association avec la musculation pour augmenter la masse
musculaire et la masse maigre, elles favorisent ’assimilation et la synthése protéique.
D’autres effets sont décrits comme une diminution de la sensation de fatigue et une

augmentation de 1’agressivité.

De plus, en favorisant la production naturelle d’érythropoiétine, les anabolisants
augmentent le nombre de globules rouges et le volume sanguin dans des proportions
modestes. La prise orale de mélange (plus de 100 formes disponibles actuellement,
dont une quinzaine tres utilisée par les sportifs) d’anabolisants artificiels (qui ont
moins d’effets virilisants) et de pureté trés variable a doses majeures (100-1 000 fois la

dose physiologique !) majore les risques connus de ces hormones.
1. Sur le plan cardiovasculaire :

C’est presque le seul domaine du dopage ou les complications cardiovasculaires
sont référencées. Ces hormones ont des effets directs sur le systéme cardiovasculaire
(figure n°5). Elles peuvent entrainer une hypertrophie cardiaque mixte avec surtout
une hypertrophie pariétale, mais aussi une dilatation cavitaire qui s’accompagne d’une

altération de la fonction diastolique, la fonction systolique restant conservée.

Une autopsie réalisée sur 34 utilisateurs de stéroides anabolisants, dont certains
étaient des sportifs, décédés entre 20 et 45 ans a révélé une pathologie cardiaque
chronique chez 12 d’entre eux, avec hypertrophie cardiaque ou fibrose myocardique :
substrat arythmogéne. La littérature ne s’accorde pas au sujet de 1’hypertrophie

cardiaque induite ou non pas les stéroides anabolisants.

Ces discordances doivent sans doute étre reliées a des facteurs tels que 1’age des
populations étudiées, la durée du traitement, les susceptibilités individuelles, le type de
produits utilisés et leurs dosage, ou encore les associations eventuelles de produits. En

tout état de cause, il n’est pas rare d’observer, suite a la prise de produits anabolisants,
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une hypertrophie cardiaque concentrique, c’est-a-dire avec un épaississement des
parois du ventricule gauche sans dilatation cavitaire associée, avec altération de la
fonction de remplissage diastolique. A hypertrophie cardiaque égale, la souplesse du
ceeur des bodybuilders, c’est-a-dire sa capacité a recevoir du sang, se révele bien
inferieure a celle des sportifs endurants. De plus, cette hypertrophie cardiaque persiste
chez les anciens utilisateurs de stéroides anabolisants, contrairement a I’hypertrophie

physiologique classique des athletes qui est réversible.

Sur le plan histologique, cette hypertrophie s’oppose en tout point a celle liée a
I’entrainement (coeur d’athléte) puisqu’elle est caractérisée par une désorganisation
myofibrillaire, une fibrose interstitielle focale et/ou diffuse, une inadéquation entre
I’hypertrophie myocardique et le développement de ’arbre coronaire qui devient de
plus athérosclereux. Au niveau des artéres périphériques, la paroi musculaire est
épaissie, les fibres élastiques sont détruites et la relaxation vasculaire est altérée en
partie par inhibition de libération du monoxyde d’azote (NO). Ces lésions associées a
I’effet minéralo-corticoide (rétention hydro-sodée par effet “aldostérone- like”) de ces

hormones favorisent la survenue d’hypertension artérielle.
2. Quatre types d’effets adverses des anabolisants :

Quatre types d’effets adverses des anabolisants, plus ou moins associés, sont

actuellement proposés.

Un effet athérogene lié aux troubles lipidiques (augmentation du LDL- et baisse
du HDL-cholestérol), a I’¢élévation de 1’insulino-résistance et aux Iésions endothéliales

qui en résultent.

Un effet thrombogéne, qui favorise la formation du clou plaquettaire par
altération de I’agrégation plaquettaire et de la coagulation (augmentation de
I’antithrombine Il et diminutions de I’activité fibrinolytique et de I’activation du

plasminogene).
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Un effet favorisant le vasospasme a [D’effort avec inadaptation de la

vascularisation a I’hypertrophie cardiaque et altération de la relaxation vasculaire.

Enfin, d’éventuels effets cytotoxiques directs (altérations membranaire,
enzymatique et de I’homéostasie ionique) qui pourraient entrainer des foyers de
nécrose cellulaire potentiellement arythmogenes, avec role favorisant de I’exercice

pour les troubles du rythme.

Ces données permettent de comprendre les mécanismes physiopathologiques des
accidents rapportés: hypertension artérielle avec, lors des mesures ambulatoires de la
tension artérielle, un aplatissement de la courbe tensionnelle diurne et absence de
baisse tensionnelle nocturne, accident vasculaire cérébral, embolie pulmonaire,
infarctus du myocarde, troubles du rythme, mort subite, insuffisance cardiaque. Sans

que cela soit exhaustif, on peut successivement rapporter les associations suivantes:

e Un cas d’infarctus du myocarde associé a 1’usage de stéroides anabolisants
chez un haltérophile

e Un cas de cardiomyopathie chez un footballeur américain ayant conduit a
une transplantation cardiaque

e Un cas de cardiomyopathie obstructive associé a un accident vasculaire

cérébral chez un bodybuilder.

Beaucoup de ces effets secondaires comme [I’hypertension artérielle,
I’hypertrophie cardiaque et les troubles lipidiques sont régressifs, au moins

partiellement, aprés arrét de la prise de ces produits.
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Lors d’un contrble antidopage, une analyse est considérée comme positive si elle
révele la présence d’une molécule interdite dans les urines. Afin de déceler la présence
de SAA, les laboratoires antidopage ont développé des méthodes d’extraction
chimique et de détection avec la chromatographie en phase gazeuse ou liquide couplée
a la spectrométrie de masse (GC-MS, HPLC-MS).

Pour la majeure partie des SAA de synthese, la présence de traces de la substance
mere ou de ses métabolites dans les urines est suffisante pour déclarer un cas positif.
La problématique est différente pour les composés exogenes qui ont une composition
chimique identique a celle des substances naturellement produites par 1’organisme,
comme c’est le cas pour la testostérone ou la nandrolone. Afin de confirmer
I’utilisation illicite de stéroides naturellement produits par I’organisme, les laboratoires
ont mis au point une technique validée en 1997 par la commission médicale du CIO. Il
s’agit de la spectrométrie de masse isotopique du carbone (IRMS). Cette méthode
d’analyse, aujourd’hui utilisée pour confirmer un dopage a la testostérone, repose sur
la détermination du rapport 13C/12C permettant de déterminer ’origine du stéroide
urinaire : naturelle (endogéne) ou pharmaceutique (exogéne). Cette différence dans
I’abondance isotopique du carbone vient du fait que les stéroides naturels humains sont
synthétisés par 1’organisme, le précurseur étant le cholestérol, alors que les stéroides
pharmaceutiques sont obtenus par hémisynthése a partir des stéroides végétaux.

Au Maroc, la Nandrolone (Deca-Durabolin), connue sous le nom de Deca est
prisée des culturistes, mais aussi des sportifs de tout bord, de videurs de boites...etc.
Ils peuvent se la procurer au marché noir ou méme chez la pharmacie du quartier alors
qu’elle est soumise a une prescription médicale. lls I’associent souvent a la prise de
diurétiques, de potassium (pour traiter les crampes musculaires), ce qui peut entrainer
un arrét cardiaque fatal. En outre, le risque toxique se trouve accru par la composition
non certifiée et 1’origine parfois douteuse de ces substances ce qui souligne la
nécessité de vraies compagnes de sensibilisation des jeunes sur les dangers d’usage de
telles substances.
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B. Role du médecin [22] :

Devant la découverte d’anomalies cardiovasculaires chez un sportif, la prise de
produits dopants doit rester un diagnostic d’élimination. Il faudra savoir y penser
devant la découverte récente, chez un jeune sportif sans antécédent, d’une
hypertension artérielle, d’une hypertrophie ventriculaire gauche électrique (indice de
Cornell : SV3 + RVL > 20 mm pour la femme et 24 mm pour I’homme), de troubles
métaboliques lipidiques et glucidiques, de troubles hématologiques (hématocrite >
50 %, ferritinémie > 300 ng/ml). Une élévation simultanée de 1’hématocrite et de la

ferritine est suspecte.

Secondairement, il faudra, en cas de doute, confirmer 1’hypertension artérielle
(MAPA ; profil tensionnel d’effort comparatif si test de référence) et ’hypertrophie
ventriculaire gauche (écho-Doppler cardiaque). Il faudra rechercher une
coronaropathie silencieuse (test d’effort, écho de stress, éventuellement thallium
d’effort) et compléter le bilan biologique par le bilan hépatique. En régle générale, le

foie tolere mal les produits dopants.

Selon les circonstances, on peut, avec 1’accord du sportif et, éventuellement, de
son entourage, faire une recherche urinaire et sanguine de produits dopants. Aupres du

laboratoire habituel, on peut demander :

e Dans les urines : une recherche d’amphétamines et de cannabis ;
e Dans le sang : un dosage de la testostérone, du cortisol et de la LH pour les
stéroides.
Des analyses plus complexes peuvent étre réalisées aupres de laboratoires
spécialisés, concernant I’hormone de croissance, par exemple. Des analyses
toxicologiques peuvent enfin étre réalisées, éventuellement a partir de prélévements

capillaires ou de poils.
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C. Prévention du dopage : Agence Mondiale Antidopage
(AMA) [27] :

A la suite des événements qui ont secoué le monde du cyclisme en 1998, le
Comité International Olympique (CIO) a décidé de convoquer une Conférence
mondiale sur le dopage en réunissant toutes les parties intéressées a la lutte contre le

dopage.

La conférence mondiale sur le dopage dans le sport qui s’est tenue a Lausanne du
2 au 4 février 1999, a engendré la Déclaration de Lausanne. Ce document a arrété la
création d’une agence internationale antidopage indépendante se devant d’étre

totalement opérationnelle pour les Jeux de Sydney en 2000.

L’agence a été fondée pour promouvoir et cordonner la lutte contre le dopage
dans le sport sur le plan international. Elle harmonise la lutte contre le dopage aussi
bien du point de vue des procédures de contrdle que celui des sanctions disciplinaires.
Elle finance aussi des projets de recherche et définit des programmes éducatifs pour la

jeunesse.

L’AMA a été constituée a I’initiative du ClO, avec le soutien et la participation
d’organisations intergouvernementales, de gouvernements, d’administrations et
d’autres organismes publics et privés engages dans la lutte contre le dopage dans le
sport. L’agence compte un nombre Iégal de représentations du mouvement olympique
et des gouvernements. Son slogan est franc jeux, il exprime 1’esprit universel du sport

pratiqué naturellement, dans I’esprit des regles et sans artifice.

En tant qu’organisation & la téte du mouvement antidopage, I’AMA a fait avancer
la lutte contre le dopage de maniére significative au cours des dernieres années.
L’AMA publie également chagque année, aprés mise a jour, une liste appelée la listes
des interdictions qui est un standard international identifiant les substances et

méthodes interdites en et hors compétition, de méme que dans des sports spécifiques.
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Figure n°5 : Possibles effets sur la fonction cardiaque

des stéroides anabolisants [24].
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Stéroides anabolisants (testostérone, nandrolone, etc)

Force Hormone de croissance (GH), facteurs de sa libération (GHRH)
musculaire ou peptides analogues (IGF-1, somatomédine)
Bétastimulants (salbutamol, clenbutérol, etc)
Erythropoiétine (EPO)
Perfluorocarbures
Potentiel Hémoglobine réticulée
aérobie Transfusions sanguines
Interleukine 3
Corticoides et apparentés (ACTH...)
Antalgiques (morphiniques, corticoides, anesthésiques locaux, etc)
Recul du seuil Stimulants du SNC (cocaine, strychnine, amphétamines, éphédrine,
de fatigue caféine, éther)
Dérivés nitrés (trinitrine...)
Cannabis
Antiostress Amphétamines
Bétabloquants
Benzodiazépines
“Poids Diurétiques
de forme” Hormones thyroidiennes
Diurétiques
Produits Probénécide
“masquants Epitestostérone

Sérum physiologique

Figure n°4 : Liste (non exhaustive) des principales drogues utilisées a visée dopante [21].
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III. CARDIOMYOPATHIE HYPERTROPHIQUE ET SPORT :
A. Définition [28,29] :

La cardiomyopathie hypertrophique (CMH), plutét désignée en France sous le
terme de « myocardiopathie hypertrophique », fait partie des cardiomyopathies,
définies par I’Organisation Mondiale de la Santé (OMS) comme des maladies du
myocarde associées a une dysfonction cardiaque. Elle est caractérisée par une
hypertrophie du ventricule gauche, sans dilatation cavitaire. Elle est typiquement
asymétrique prédominant sur le septum interventriculaire et elle peut impliquer le
ventricule droit.

La cardiomyopathie hypertrophique (CMH) a recu une large variété de noms. Il
s'agit notamment de : hypertrophie septale asymétrique, sténose hypertrophique sous-
aortigue, sténose musculaire sous-aortique, et une cardiomyopathie hypertrophique
obstructive. Le terme CMH a été désigné par I'Organisation Mondiale de la Santé
comme étant le plus précis terme pour décrire ce processus unique de I'hypertrophie
musculaire primaire qui peut se produire avec ou sans une obstruction a la voie
d’éjection du ventricule gauche.

B. Historique :

Décrite pour la premiére fois en 1868 a I’Hopital de la Salpétriére a Paris par A.
Vulpian et ses éleves [30] sous le nom de rétrécissement cardiaque sous-aortique, la
cardiomyopathie hypertrophique (CMH) est tombée dans 1’oubli pendant prés d’un
siécle avant d’étre redécouverte a la fin des années 1950 par les Anglo-Saxons R.
Brock [31] et D. Teare [32]. Dans le travail de ce dernier, la maladie est apparue
d’emblée dans sa gravité, avec la description de sept adultes jeunes déceédés de mort
subite. L’autopsie réveélait une hypertrophie cardiaque asymétrique, inexpliquée,
associée en microscopie a une désorganisation des fibres musculaires. Conjointement
avec la description de Teare, Brock a signalé chez des patients un obstacle fonctionnel
a I’¢éjection du ventricule gauche, ces patients avaient été diagnostiqués comme ayant
une sténose aortique.

40



La cardiomyopathie hypertrophique chez le sportif

Braunwald et al [33] dans les années 1960 a défini les processus spécifiques de la
maladie : une hypertrophie septale asymétrique, un desarroi myofibrillaire, et un

gradient de pression dynamigue sous-valvulaire.

L'émergence de I'échocardiographie 2D a inauguré une nouvelle ere de
découverte pour la CMH [34]. Il fut reconnu que la maladie est plus fréquente et que
I’obstacle a I'éjection ventriculaire gauche était présente dans seulement environ 25%
des patients atteints de CMH. L'échocardiographie a offert un nouvel éclairage a la
cause de l'obstruction ventriculaire gauche, la distribution et 1’étendue tres variable de
I'nypertrophie, et le complexe hémodynamique. Elle a permis aux chercheurs de mener
des études épidémiologiques qui montrent que la CMH est relativement commune

avec un pronostic global généralement bon.

La maladie est apparue le plus souvent familiale et la génétique moléculaire
a permis récemment de franchir une étape majeure dans la compréhension de sa
physiopathologie. Le premier géne a été identifié en 1990 par I’équipe de C. Seidman
a Boston [35], ouvrant la voie a de nombreux travaux qui laissent entrevoir des

implications cliniques, notamment diagnostiques et pronostiques.
C. Prévalence :

La prévalence de la maladie est longtemps restée meconnue et sous-évaluée car
les donnees resultaient d’études rétrospectives. Par exemple, 1’étude epidémiologique
réalisée a la Mayo Clinic par Codd et al [36] dans le comté d’Olmsted, Minnesota,
retrouvait une incidence de la maladie a 2,5/100000 habitants/an et la prévalence a
19,7/100000 habitants (au ler janvier 1985). Ces chiffres étaient obtenus a partir de

registres qui ne dépistaient donc pas les cas asymptomatiques.

41



La cardiomyopathie hypertrophique chez le sportif

La premiere étude prospective a été rapportée par Maron et al [37]. Dans cette
étude, 10 141 individus agés de 23 a 35 ans, provenant de quatre centres urbains
ameéricains et sélectionnés de facon aléatoire, ont été contactés par téléphone en vue
d’un examen médical et d’une échographie cardiaque. Sur les 4 111 individus inclus
dans 1’étude, sept se sont révelés porteurs de la maladie, soit une prévalence calculée a
170/100000 habitants.

Son incidence dans la population générale a été récemment estimée entre 0.02 et
0.2 % de la population générale et rencontrée dans environ 0.5 % des patients référés a

un laboratoire d'échocardiographie en I'absence de toute sélection préalable.

Bien que la CMH est la cause la plus fréquente de mort subite d'origine cardiaque
chez les jeunes sportifs. La prévalence de la CMH chez les athletes d'élite est
extrémement faible. Sur les 3500 athlétes éetudiés par Basavarajaiah et al [38],
seulement 3 (0,09%) athlétes avaient une hypertrophie ventriculaire qui aurait pu étre
considéré comme étant compatible avec la CMH. Cependant, tous avaient un rapport
E / A supérieur & 1 alors qu’il est inferieur & 1 en cas de CMH. En Chine, 351 athletes
d'élite ont été examines entre Juin 2005 et Juillet 2005, et aucun ne présentait de signe
de CMH [39].

Ces variations de la prévalence sont probablement dues aux différents criteres de
recrutement des individus composant les cohortes étudiées ainsi qu’au choix des

critéres d’inclusion de la mesure de I’hypertrophie chez les individus atteints.
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D. Etiologie et génétique [40,41,42,43] :

La transmission héréditaire de la pathologie a été évoquée des les premiéres
descriptions clinigues de CMH et fut ensuite confirmée grace a 1’étude d’une famille
de soixante dix sept individus sur cing générations [44]. Aujourd’hui, 63% des cas de
CMH sont d’origine génétique. Toutefois, cette estimation semble sous-évaluée, car un
nombre important de cas sporadiques sans antécédents familiaux sont associés en fait a
des mutations de ‘“novo“ avec transmission aux générations futures. Une faible
pénétrance qui ne permet pas la reconnaissance du caractére mendélien de la
transmission ou un type de transmission non mendélienne comme des mutations dans
1’ADN mitochondrial peuvent aussi contribuer a cette sous évaluation.

1. Les genes et les mutations :

La physiopathologie de la maladie était totalement inconnue avant I’ere de la
génétique moléculaire. C’est la stratégie de clonage positionnel par criblage du
génome entier dans une grande famille affectée par la maladie qui a permis d’identifier
en 1990 le premier géne impliqué dans la CMH, codant la chaine lourde béta de la
myosine (MYH7). Il est vite apparu que ce géne n’était impliqué que dans une partie
des familles. Depuis, une douzaine d’autres génes ont été identifiés comme
responsables de CMH (figure n°6). Quasiment tous ces genes ont en commun de coder
des protéines du sarcomere. Deux genes apparaissent majoritairement impliqués dans
la population francaise (> 80 % des familles génotypées) : MYBPC3 (codant la
protéine ¢ cardiaque) et MYH?7.

Plus récemment, des génes de la bande Z du sarcomére ont été impliqués dans la
CMH (protéine MLP, téléthonine, myozénine). D’autres génes sont responsables des
formes rares et particuliéres de CMH (syndromique ou non), comme le géne PRKAG2
(associant CMH et troubles conductifs ou syndromes de Wolff-Parkinson-White), le
géne LAMP-2, responsable de la maladie de Danon (associée a une dysfonction
systolique précoce et une mortalité majeure), le gene GLA, responsable de la maladie
de Fabry (existence d’un traitement spécifique par enzymothérapie substitutive).
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L’hétérogénéité génetique est encore accentuée par les nombreuses mutations
identifiées au sein des différents génes du sarcomeére (> 500 au totale), aucune ne
prédominant par sa fréquence, méme si quelques points chauds ont été identifiés.

Dans le cadre de la CMH liée a des mutations identifiees dans les génes
sarcomériques, trois types de mutations ont été décrits : des mutations ponctuelles, des

insertions et des délétions.

< Les mutations ponctuelles induisent en fonction de leur localisation sur le
géne : 1) modification d’un codon qui initiera une protéine faux-sens
(Figure n°7) ou 2) I’apparition d’un codon stop prématuré (PTC, premature
termination codon) qui initiera une protéine tronquée.

<~ Les insertions, délétions induisent en fonction du nombre de bases insérées
ou délétées et en fonction de leur localisation sur le géne : 1) la
modification d’un ou plusieurs codons qui initiera une protéine faux-sens
ou 2) un décalage de la phase de lecture qui aboutira a 1’apparition d’un

PTC qui initiera une protéine trongquée.

Une étude francaise [45] sur la répartition des genes morbides dans un groupe de
124 patients génotypés a montré qu’une mutation est identifiée chez 63 % des cas
index testés, qu’ils soient issus de formes familiales ou de cas isolés. Les 37 % de
patients qui restent non genotypés peuvent s’expliquer par la sensibilité incomplete des
techniques utilisées, par des mutations dans des régions géniques non explorées
(régions 5’ et 3* non traduites, introns), par des mutations dans des génes non encore

identifiés ou par des erreurs de diagnostic initial.

L’analyse des résultats montre que les mutations identifiées sont essentiellement
des mutations « privées », ce qui signifie que, a ’exception de quelques « points
chauds » de mutations retrouvés dans chacun des géenes, chaque famille posséde une

mutation différente. Ceci rend complexe les analyses génétiques en impliquant de
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tester toute la séquence codante des génes. Les résultats obtenus montrent que, parmi
les familles génotypées, 82 % présentent une mutation dans 1’un ou 1’autre des génes
MYH7 ou MYBPC3 avec 40 % de mutations dans MYH7 et 42 % de mutations dans
MYBPC3. L’analyse du spectre des mutations a permis de constater que la nature des
mutations identifiées était différente dans ces deux génes majeurs. Dans le gene
MYH?7, les mutations sont de type faux-sens, ce qui a pour conséquence d’aboutir a la
synthése d’une protéine de taille normale dans laquelle un acide aminé est substitué
par un autre. Dans le gene MYBPC3, deux tiers des mutations sont de type non-sens
(codon stop, petites insertions ou délétions, mutations de sites consensus d’épissage).
Ces mutations ont pour conséquence présumée un décalage du cadre de lecture lors de
la traduction, aboutissant soit a la synthése de protéines tronquées, soit, par un
mécanisme complexe, a la dégradation rapide des ARN messagers ou des protéines.
Dans les autres genes, la majeure partie des mutations est constituée de mutations

faux-sens mais quelques mutations non-sens sont également identifiées.

Au sein des familles, le mode de transmission est presque toujours autosomique
dominant, avec une mutation présente a 1’état hétérozygote et transmise aux apparentés

du premier degré avec un risque de 50 % pour chacun d’entre eux.

La maladie présente une grande variabilité d’expression clinique, selon les
familles concernées (certaines familles ont été qualifiees de malignes) et également au
sein d’une méme famille. Ceci concerne aussi bien 1’age d’apparition de la maladie
(hypertrophie cardiaque) que celui des symptomes, et surtout le risque de survenue de

complication.
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2. Conseil génétique dans la CMH :

L’analyse génétique ne représente pas un apport majeur pour le diagnostic des
personnes phénotypiguement atteintes, exception faite du sportif de haut niveau chez
qui le risque de mort subite peut étre diminué par un dépistage précoce ; 'ECG et
1I’échographie sont de sensibilité incompléte et ne permettent pas toujours de distinguer

la CMH de I’hypertrophie physiologique du cceur d’athléte.

La plupart du temps, la demande de recherche de mutations chez un patient est
essentiellement motivée par une demande de conseil génétique chez les apparentés. Le
risque de recevoir une mutation d’un parent atteint ou de transmettre une mutation a sa
descendance est de 50 %. Aussi, trés souvent, I’analyse génétique permet d’apporter
une réponse au besoin de savoir et un conseil génétique adapté. Il permet une
identification précoce des porteurs présymptomatiques, une évaluation du risque en
fonction des antécédents familiaux et la mise en place d’un suivi pour prévenir ou
atténuer 1’évolution du phénotype. Cette approche permet également d’éviter une

surveillance cardiologique inutile chez les sujets génétiqguement normaux.
Chez notre patient, nous n’avons pas réalisé d’étude génétique.

3. Perspectives d’avenir :

a. Développement de méthodes de diagnostic :

Les resultats des analyses génétiques permettent d’évaluer la valeur diagnostique
de divers examens cardiologiques comme le Tissue Doppler Imaging (TDI) qui semble
détecter des anomalies de la contraction et de la relaxation cardiaque avant méme le
développement de I’hypertrophie. Cet examen pourrait devenir un moyen précoce et

non invasif pour identifier les porteurs de mutations.
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b. Recherche de génes modificateurs :

L’hétérogénéité phénotypique pourrait étre la conséquence de facteurs genétiques
et/ou environnementaux associés a un génotype morbide. Certains polymorphismes
sont décrits comme étant modificateurs du phénotype et de nhombreuses études sont

actuellement a la recherche de ces genes.

c. Développement de modeéles animaux :

Un modéle de cardiomyopathie a été développé chez le lapin porteur de la
mutation R403Q dans MYH?7 et des essais de médicaments sont en cours. Ainsi, la
simvastatine (inhibiteur de HMG-CoA réductase) induit une régression de
I’hypertrophie cardiaque et de la fibrose et améliore la pression de remplissage du
ventricule gauche. De méme, des agents bloqueurs du récepteur de 1’angiotensine |l
réduisent la fibrose interstitielle chez des souris transgéniques mutées dans la
troponine. Les résultats dans ces modeéles animaux laissent espérer qu’une intervention
médicamenteuse précoce chez I’homme pourrait prévenir le développement et

1’évolution du phénotype cardiaque.
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Fig- 1 Gene Locus Protéine Fréquence (%)
= MYH7 14q11 chaine lourde béta myosine 20-35
= TNNT2 1g3 troponine T 5-15
- TPM1 15q2 tropomyosine alpha <5
- MYBPC3 11p11.2 protéine C cardiaque 20-40
Q | - MYL3 3p Chaine légére essentielle <1
3 - MYL2 12q23 Chaine |égeére de régulation 1-5
_§ - TNNI3 19p13.2 troponine I 5
$ | = ACTC 15q14 actine cardiaque <2
; = TTIN 2q31 titine rare
] = MYH6 14q chaine lourde alpha myosine rare
S = CRP3 11p15 muscle LIM protéine rare
§ - TCAP 17q12 téléthonine rare
8 = MYOZ2 4926 myozenine 2 rare
= OBSCN 1g42 obscurine rare
= JPH2 20q12 junctophiline-2 rare
@ [ = PRKAG2 7436 AMP protéine kinase gamma2 rare
4_3 { = LAMP2 Xq24 Protéine membranaire associée au lysosome 1-3
< = GLA Xq22 alpha galactosidase 1-2

Figure n°6 : Genes impliqués dans la CMH [42].
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Nucléotide 2253

Séquence du géne *
CCLECCTCAGBTALCGCATCC

Sujet « muté » (hétérozygote c/t)

Sujet « normal » (homozygote c/c)

Figure n°7 [42] :

A. Arbre généalogique d’une famille francaise avec CMH (symbole plein : cliniguement atteint ; symbole vide:
cliniquement sain ; « m » indique les sujets porteurs de mutation). La pénétrance est ici incompléte puisque
plusieurs individus sont cliniqguement sains bien que porteurs de la mutation.

B. Dans cette famille, la mutation identifiée dans le laboratoire de Ketty Schwartz consiste en un remplacement
du nucléotide cytosine en position 2253 du géne par une thymine (correspond au changement de ’acide

aminé arginine en position 723 de la protéine par une cystéine).
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D. Aspect du cceur atteint de CMH [46] :
1. Macroscopie :

L’analyse macroscopique montre typiquement une hypertrophie asymétrique du
ventricule gauche prédominant sur le septum interventriculaire (figures n°8). Parfois
cependant, I’hypertrophie apparait diffuse et symétriqgue (moins de 5 %). La cavité
ventriculaire est de taille normale ou diminuée. Epaississement limité a I'apex du
ventricule gauche a été décrit a travers le monde et est plus fréquente dans les
populations japonaises. Participation du ventricule droit a été décrite plus
fréguemment chez les patients d’age pediatriques.

L’épaississement pariétal peut étre considérable et méme largement dépasser les
30 mm, rendant compte des plus importantes hypertrophies cardiaques rencontrées en
pathologie humaine. Le degré ainsi que la topographie de I’hypertrophie de la CMH
sont caractérisés par une grande variabilité interindividuelle. L’hypertrophie concerne
le plus souvent a la fois le septum interventriculaire antérieur et la paroi libre
antérolatérale du ventricule gauche.

Dans les formes obstructives, le septum basal est particulierement épaissi avec
diminution considérable de la section de la chambre de chasse du ventricule gauche.
Dans d’autres cas, 1’hypertrophie est moins prononcée et concerne des segments plus
limités.

Des anomalies structurales de I’appareil valvulaire mitral sont communes dans
les cardiomyopathies hypertrophiques : augmentation de surface, allongement des
feuillets mitraux et déplacement antérieur des muscles papillaires. Ces anomalies sont
responsables d’un mouvement systolique antérieur de la grande valve mitrale (systolic
anterior motion, SAM). Certains patients ont trés court cordages tendineux, ou
insertion directement du muscle papillaire sur les feuillets mitraux ou le septum. La
reconnaissance de ces anomalies a d'importantes implications pour la gestion des
patients symptomatique.
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2. Histologie :

L’examen histologique retrouve une fibrose myocardique, une hypertrophie des
myocytes, et surtout une désorganisation tissulaire et cellulaire (myocardial disarray)
qui est hautement évocatrice de la maladie. Cette désorganisation concerne
I’orientation des myocytes entre eux mais aussi la forme des cellules ainsi que
I’organisation des myofibrilles a [Pintérieur des myocytes (Figure n°9). La
désorganisation est présente chez quasiment tous les patients et elle est le plus souvent
trés étendue (intéressant environ 33 % du septum et 25 % de la paroi libre du
ventricule gauche). Cet aspect n’est pas spécifique de la maladie mais dans les autres
pathologies, les zones de désorganisation représentent une partie mineure du myocarde
analysé (moins de 5 %).

Les plages de fibrose remplacent les cellules perdues au décours de phénomeénes
d’ischémie myocardique répétés lors des entrainements sportifs. Le risque de mort
subite lié a la cardiomyopathie hypertrophique serait la conségquence de ces anomalies
histologiques, responsables d’une instabilité électrique a 1’origine d’un phénomeéne de
tachyarythmie ventriculaire par réentrée. Il faut noter que chez les athlétes porteurs
d’une cardiomyopathie hypertrophique, le risque de mort subite est également majoré
durant les périodes de repos, les anomalies histologiques, et consécutivement
I’instabilité électrique, étant définitivement acquises. Ces modifications histologiques
expliquent également pourquoi, contrairement au sujet sain, I’entrainement sportif peut
étre considéré comme délétere chez le sujet porteur d’une cardiomyopathie
hypertrophique, chaque effort intense étant potentiellement a 1’origine d’une perte
supplémentaire de cellules myocardiques.

L’examen note par ailleurs dans la majorité des cas un épaississement des parois
des artéres coronaires intramurales, avec rétrécissement de la lumiére, une thrombose
fréquente et une oblitération des petits vaisseaux dans le myocarde. Cette derniére
caracteristique prédispose a I’ischémie sous-endocardique et peut étre I'une des causes
facteurs de la fibrose.
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Figure n°8 : Aspect anatomique d’une CMH : vue macroscopique
avec coupe passant par le petit axe des ventricules [46].

Figure n°9 : CMH ; coupe histologique de tissu myocardique.

Aspect typique de désorganisation myocytaire [29].
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E. Physiopathologie :

La physiopathologie de la cardiomyopathie hypertrophique est complexe, avec
différents processus expliquant les symptémes et I'histoire naturelle de la maladie
[28,46,47,48].

1. L’obstruction dynamique du ventricule gauche :

Les études se sont longtemps focalisées sur 1’obstruction dynamique du
ventricule gauche créant un gradient systolique de pression intraventriculaire, mais ce
gradient n’est retrouvé que dans environ 25 % des cas et ses implications tant cliniques
que pronostiques apparaissent minimes méme si la controverse se poursuit.
L’obstruction systolique est liée essentiellement a un mouvement systolique antérieur
de la grande valve mitrale (Systolic Anterior Motion, SAM) venant au contact du
septum interventriculaire hypertrophié (figure n°10). Ce gradient de pression varie
avec les circonstances qui modifient la contractilité myocardique et les conditions de
charge du ventricule gauche. Chez certains patients, le gradient peut étre absent au
repos et se manifester lors de tests de provocation qui augmentent la contractilité du
ventricule ou diminuent la précharge ou la postcharge (administration d’isoprénaline,
nitrite d’amyle, dérivés nitrés, manoeuvre de Valsalva, effort physique...). Le
mécanisme exact du SAM reste discuté. Si un effet Venturi (aspiration de la valve vers
le septum causée par I’accélération sous-aortique) a longtemps été évoqué, des études
doppler (pulsé, continu et couleur) ont suggéré que celui-ci ne pouvait seul générer un
SAM dans la CMH.

Plusieurs observations échographiques et anatomiques sont en faveur de
I’existence de véritables anomalies primaires de structure mitrale. Il existe dans plus
de 60 % des cas un déplacement antéro—interne des piliers, une augmentation de
longueur et de surface des feuillets, une antéposition de la valve, une avancée du point
de coaptation valvulaire sur le corps du feuillet mitral antérieur aboutissant a la
création d’une portion résiduelle de feuillet au-dela du point de coaptation. Dans 10 %
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des cas est notée une insertion anormale des piliers directement sur les feuillets
mitraux, source d’obstruction sévere. On tend a considérer ces modifications
structurelles comme un véritable marqueur phénotypique de la CMH et nhon comme
une simple conséquence de I’obstruction dynamique sous-aortique. Dans les années
1980, plusieurs études échographiques, doppler et hémodynamiques ont confirmé le
réle du SAM dans I’obstruction et la corrélation entre celui-ci et le gradient de
pression sous-aortique. Plus le moment du contact septum-mitrale est précoce, plus la
durée du SAM est longue et le gradient de pression élevé. Apres myectomie,
I’¢largissement de la voie d’éjection entraine souvent I’abolition du gradient de
pression (et de I’insuffisance mitrale) par abolition du SAM. Le SAM est la cause de
I’obstruction et son importance est bien corrélée au gradient intraventriculaire.

Le ou les mécanismes initiateurs du SAM restent discutés. Le mecanisme du
SAM le plus communément admis est basé sur I’effet Venturi. Le rétrécissement de la
voie d’¢jection (du fait de I’hypertrophie prédominante du septum) et I’hypercinésie
ventriculaire gauche entrainent une accélération du flux au contact de la face
ventriculaire de la valve mitrale, ce qui diminue la pression hydrostatique a cet endroit
et génere le SAM par la force d’attraction ainsi créée (gradient de pression
hydrostatique de part et d’autre de la valve mitrale). Cependant, de nombreuses
observations cliniques et des études expérimentales ont récemment remis en question
cette théorie. En effet, cette derniere implique que le SAM n’apparaisse que lorsqu’il
existe une accélération du flux d’éjection. Or de nombreuses observations ont
démontré 1’absence d’accélération du flux sanguin au moment de I’initiation du SAM
et a contrario la présence d’un SAM en I’absence d’HVG ou de rétrécissement de la
voie d’¢jection (valvuloplastie mitrale, calcifications postérieures de I’anneau mitral,
tumeur du plancher du ventricule gauche, lésions des piliers [tumeurs, malpositions]
ou des cordages mitraux). Ceci remet donc en question le role exclusif de I’effet
Venturi dans la genése du SAM. Une étude [49] portant sur 20 patients avec CMH et
SAM a pu démontrer, en utilisant une vue 2D apicale couplée au doppler a codage
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couleur, I’absence d’accélération du flux d’éjection au moment de I’initiation du SAM.
Gréace a I’enregistrement en mode TM de la valve mitrale couplé au doppler a codage
couleur, on a pu mettre en évidence dans tous les cas et trés précocement en systole un
flux d’éjection (codé en rouge) frappant la valve sur son versant postérieur et la
repoussant vers le septum, avec pour conséquence le rétrécissement de la voie
d’éjection et ’accélération sous-aortique (représentée par le flux turbulent au-dessus
de la valve).

Des études experimentales in vitro et in vivo ont confirmé le fait que
’accélération du flux d’éjection ne peut pas a elle seule créer le SAM. En revanche,
une malposition de I’appareil mitral associée ou non a 1’accélération sous-aortique
peut expliguer la cinétique mitrale dans la CMH.

De ces observations, il ressort que le seul effet Venturi ne peut expliquer le SAM
dans la CMH. Les anomalies du ventricule gauche ou de 1’appareil mitral (élongation
des valves, malposition antéro-interne des piliers, et/ou hyperlaxité des cordages)
peuvent, a elles seules, créer un SAM ou un obstacle sous-aortique, en ’absence
d’hypertrophie septale et/ou d’accélération des vélocités sous-aortigques.

En conclusion, la cinétique mitrale dans la CMH peut étre expliquée par une
modification de la conformation géométrique de 1’appareil mitral créée par
I’hypertrophie ventriculaire mais aussi par un aspect phénotypique particulier de la
valve mitrale. Cette nouvelle approche a permis de mieux comprendre les mécanismes
d’action des médicaments inotropes négatifs dans cette maladie. Elle a permis dans
certains cas d’améliorer le résultat de la myotomie-myectomie chirurgicale en y
associant un geste sur la valve mitrale. Ainsi chez le sujet sain, la valve mitrale,
I’appareil sous-valvulaire et le ventricule gauche forment un équilibre harmonieux ;
lorsque survient une modification de 1’un de ces parametres, la cinétique valvulaire
mitrale peut étre immédiatement modifiée, source des anomalies constatées en
pathologie (prolapsus, SAM, régurgitation).

55



La cardiomyopathie hypertrophique chez le sportif

Coaptation Just Before Contact After Contact
Contact

Figure n°10 : Représentation sous forme de diagramme du mouvement antérieur de la valve

mitrale durant la systole et du contact mitral-septal [47].
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2. Fonction diastolique :
La fonction diastolique est anormale chez la majorité des patients, méme lorsque

I’hypertrophie est modérée ou lorsque le patient est asymptomatique. L’augmentation
de la pression télédiastolique du ventricule gauche est due ici a la fois a une altération
de la compliance et de la relaxation du ventricule gauche. La diminution de la
compliance est liée directement a I’hypertrophie myocardique par 1’augmentation de la
rigidité. L’anomalie de relaxation, objectivée par un temps de relaxation isovolumique
prolongé et un allongement du remplissage rapide du ventricule gauche, apparait de
mécanisme plus complexe. L’ischémie sous-endocardique peut expliquer cette

relaxation anormale.

3. Fonction systolique :
La fonction systolique du ventricule gauche est habituellement normale ou

supranormale avec une fraction d’éjection augmentée. Cette bonne performance de la
fonction pompe semble s’expliquer par une réduction de la contrainte systolique plutot
que par une hypercontractilité, ce qui fait qualifier le ventricule gauche
d’hyperdynamique plutdt que d’hypercontractile. Parfois, dans la phase tardive de la
maladie, la fonction systolique peut évoluer vers une détérioration en relation avec la
fibrose myocardique. Les parois du ventricule s’amincissent, le gradient
intraventriculaire gauche disparait, la fraction d’¢éjection s’abaisse, le volume
télésystolique du ventricule gauche augmente. La dilatation du ventricule gauche reste

souvent modérée.
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F. Diagnostic :

1. Diagnostic positif [28,29,46,50]:
Il existe une grande hétérogénéité dans I’expression clinique de la maladie.

La maladie peut étre totalement latente avec une découverte fortuite a I’occasion
d’un souffle systolique, d’un électrocardiogramme (ECG), lors d'un examen
échocardiographique systématique ou lors du déroulement d'une enquéte génétique

familiale dans la fratrie d'un patient porteur de la maladie.

L'age de decouverte de la maladie correspond a I'adolescence et I'on considere
que la présence d'une CMH chez I'enfant est relativement rare. Inversement, I'absence
de signes échocardiographiques de CMH chez un enfant apparenté au premier degré a
des sujets atteints ne permet pas d'éliminer ce diagnostic avant que I'enfant n'ait atteint

I'age de 21 ans.
Il est classique de noter la prédominance masculine de cette maladie.

La découverte de la maladie a un age plus avancé n'était pas rare puisque dans
les premiéres études angiographiques, un tiers des patients étaient agés de plus de 60

ans.

Actuellement la pratigue courante de [I'échocardiographie explique le

rajeunissement de la population étudiée.

1.1 Diagnostic clinique :

a Signes fonctionnels :

+ Ladyspnée :

Le symptome le plus fréquent est la dyspnée d'effort qui est modérée et variable

d'un jour a l'autre.
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4+ Les douleurs

Le patient ressent des douleurs thoraciques souvent atypiques ou au contraire
caractéristiques d'angine de poitrine liées ou non a l'effort, mais non calmées voire

aggravées par la prise de dérivés nitrés.

Cette expression clinique pose le probleme de diagnostic étiologique de la
douleur thoracique et du diagnostic différentiel avec 1’ischémie myocardique a
coronaires saines. L hypothése diagnostique de la CMH est reléguée au second plan
chez I’homme de plus de 35 ans par 1’athérosclérose coronaire. L’angine de poitrine
survenant au repos chez notre patient nous laisse évoquer en premier 1’athérosclérose
coronaire d’autant plus qu’il a 48 ans et un facteur de risque cardiovasculaire
représenté par le diabéte de type Il, ceci n’élimine pas I’association fréquente d’une

CMH avec une cardiopathie ischémique.
+ Les palpitations

Elles sont sans caractére trés précis, des crises de tachycardie ou des malaises

lipothymiques sont peu caractéristiques.
+ La syncope

La survenue de syncope vraie au cours ou au decours d'un effort est plus

évocatrice et revét une signification péjorative particuliere.

La fréquence et I’intensité des symptdémes n’apparaissent pas corrélées avec le
degré d’hypertrophie ou le gradient de pression intraventriculaire, méme si des

tendances ont été notées par certains auteurs.
b. Examen physique :

L’examen physique peut étre normal dans les formes asymptomatiques sans

obstruction.
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En cas d’obstruction sous-aortique, il est retrouvé :

< un souffle systolique de type éjectionnel au bord gauche du sternum, pres
du 4°espace et a I’endapex, d’intensité souvent modérée mais variable en
particulier d’un jour a I’autre, & maximum mésosystolique, sans irradiation
marquee. Le souffle augmente en position debout, par la manceuvre de
Valsalva, la prise de trinitrine, de nitrite d’amyle et il est renforcé apres une
extrasystole. Il est au contraire diminué en position accroupie.

< L’auscultation cardiaque peut également retrouver un souffle d’insuffisance
mitrale (elle est souvent associée et responsable d'un souffle de
régurgitation holo-systolique siégeant a la pointe et irradiant dans l'aisselle),

un bruit de galop, un dédoublement du 2°bruit.

Chez notre patient, I’examen clinique a objectivé des chiffres tensionnels élevés
a 170 /100 mmHg et un pouls regulier a 87 battement par minute. L’auscultation
cardiaque notait un souffle systolique en écharpe 2/6 irradiant vers les vaisseaux du
cou, sans rales crépitent a 1’auscultation pulmonaire. Ce tableau peut étre trouvé en cas
de rétrécissement aortique serré qui peut étre responsable d’une hypertrophie du

ventricule gauche.

1.2 Diagnostic paraclinique :

a. Radiographie thoracique :

Elle peut étre normale mais elle montre souvent une convexité augmentée de
I’arc inférieur gauche en rapport avec I’hypertrophie ventriculaire gauche. Un aspect

de dilatation de I’oreillette gauche est parfois observe.

Sur la radiographie de notre patient, on notait une cardiomégalie modérée, une

dilatation de I’aorte ascendante et une saillie du bouton aortique.
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b. Electrocardiogramme :

L'ECG est anormal dans 92 % des cas, ce qui explique la fréquence des formes
asymptomatiques découvertes a lI'occasion d'un ECG systématique. Un ECG normal ne
se voit que chez un quart des patients asymptomatiques et sans obstruction.

Trois anomalies sont particulierement fréquentes et suggestives de la maladie
méme si elles ne sont pas spécifiques :

< Les anomalies de la repolarisation sont les plus fréquentes (environ 70 %),
avec sous-décalage du segment ST, ondes T négatives ou plates.

< L’hypertrophie ventriculaire gauche est présente dans environ 55 % des cas,
et semble associée a un degré d’hypertrophie eéchographique plus marque.

< Laprésence d’ondes Q anormales, souvent fines et profondes (Figure n°11),
souvent dans le territoire inférieur ou latéral, est notée dans environ 30 %
des cas. Sa signification reste mal élucidée ; elle pourrait étre liée a une
hypertrophie marquée du septum antérieur contrastant avec I’absence
d’hypertrophie ventriculaire droite.

D’autres anomalies peuvent étre observées : une hypertrophie auriculaire gauche,
une déviation isolée de I’axe du QRS vers le gauche, des troubles de conduction (bloc
de branche incomplet droit voire gauche) ou une fibrillation atriale, plus rarement des
extrasystoles ventriculaires, un aspect de préexcitation. Enfin, des ondes T négatives
géantes (amplitude = 10 mm) dans les dérivations précordiales latérales sont observées
dans les CMH de topographie purement apicale.

Pour notre part, ’ECG de notre patient montre un rythme régulier sinusal, I’axe
du cceur en DI, une hypertrophie du ventricule gauche (Indice de Sokolow et Lyon
(ISL) =45mm), et des troubles de repolarisation au niveau du territoire latéral et basal.
Ce qui impose la pratique d’une échocardiographie transthoracique pour éliminer une
CMH. En effet de nombreux auteurs considére comme pathologique des chiffres
d’ISL > 40 mm voire 45 mm.
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Figure n°11 : CMH ; tracé électrocardiographique présentant des ondes de pseudonécrose en
dérivation D2D3VF et V4V5V6 [46].

62



La cardiomyopathie hypertrophique chez le sportif

¢ .Echocardiographie-doppler transthoracique et transoesophagienne :

Aujourd’hui, 1’échocardiographie-doppler transthoracique est indiscutablement
I’outil diagnostique clé dans le bilan d’une CMH, permettant de répondre, le plus
souvent, a la majorité des questions posées. En cas de probleme d’échogénicité, cet

examen est complété par 1’échographie transoesophagienne.

L’examen en mode TM, a I’aide du repérage bidimensionnel, sous peine de
surestimation des épaisseurs pariétales, objective I’hypertrophie (épaisseur de paroi >
13 mm dans les formes familiales ; critére plus strict, > 15 mm, en dehors de ce
contexte) et son caractére asymétrique (rapport septum/paroi postérieure > 1,3). Le
septum est épais et hypokinétique, contrastant avec une paroi postérieure non epaissie
et hyperkinétique. La cavité ventriculaire gauche est de petite taille, 1’oreillette gauche
est souvent dilatée. Le degré d’hypertrophie est en fait tres variable et dans les formes
familiales, la valeur diagnostique du critéere d’épaisseur (> 13 mm) est ainsi
caractérisée par une excellente spécificité (100 %) mais une faible sensibilité (62 %)
vis-a-vis du statut génétique. Chez I’enfant, les valeurs sont rapportées a 1’age et a la

surface corporelle.

L’examen bidimensionnel (2D) permet d’analyser la topographie et I’extension
de I’hypertrophie, associant les incidences parasternale gauche transverse (deux
coupes passant au niveau de la valve mitrale et des piliers) et apicale (figure n°12).
Parfois, il dépiste une hypertrophie qui n’avait pu 1’étre par le TM, en raison de son

siege particulier.
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Deux classifications anatomo—échographiques sont proposées :

< celle de Wigle (tableau n°3) tient compte de I’importance de 1’épaisseur
pariétale et de son extension [51] :

< celle de Maron est la plus utilisée [34]. Elle est fondée sur la répartition de
I’hypertrophie (septum antérieur, septum postérieur, paroi libre latérale et
paroi libre postérieure) analysée sur les coupes parasternales gauches

transverses. Quatre types de CMH sont individualises :

le type I : hypertrophie localisée a la partie antérieure du septum ;

le type I : hypertrophie de tout le septum ;

le type 111 : hypertrophie de tout le septum et de la paroi libre latérale ;
— le type IV : hypertrophie de la paroi postérieure, de la paroi latérale,

médioventriculaire, apicale ou concentrique.

Dans la série de Bethesda comportant 600 patients [52], le septum antérieur est le
plus fréquemment atteint (96 %), suivi du septum postérieur (66 %), de la paroi
latérale (42 %) et de la paroi postérieure (18 %). La répartition selon la classification
de Maron est la suivante : type | : 10 % ; type Il : 20 % ; type Il : 52 % ;
type IV : 18 %.

L’examen TM visualise parfois un mouvement systolique antérieur du (SAM) de
la grande value mitrale venant au contact du septum hypertrophié (Figure n°13). Ce
mécanisme entraine une fuite mitrale antihoraire. La sévérit¢é du SAM est

classiquement graduée en trois stades :
< SAM sévere : contact prolongé SAM-septum, pendant plus de 30 % de la
systole échographique
< SAM moyen : distance SAM-septum inférieure & 10 mm ou contact bref ;

<> SAM discret : distance SAM-septum supérieure a 10 mm.
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La présence et I’'importance du SAM sont corrélées a la présence d’un gradient
de pression systolique. Une « butée » de la grande valve mitrale sur le septum est
également parfois observée en systole. Une fermeture mésosystolique des sigmoides
aortiques (aspect en « aile de papillon ») est fréquemment observée en TM en cas de
gradient intraventriculaire gauche. Il faut la distinguer de 1’ouverture vibrée des
sigmoides aortiques, du bas débit aortique et de la fermeture plus précoce en cas de

rétrécissement aortique sous-valvulaire.

L’examen doppler par voie apicale retrouve une fois sur quatre un gradient de
pression systolique intraventriculaire gauche supérieur ou égal a 30 mmHg au repos ou
supérieur ou égal a 50 mmHg apres stimulation. Le doppler continu retrouve alors un
flux d’éjection caractéristique avec accélération progressive et pic de vitesse
télésystolique (aspect en « lame de sabre ») (Figure n°l14). Le gradient est
particulierement variable d’un examen a un autre. Il peut étre absent ou minime dans
les conditions de base et étre provoqué par diverses épreuves. Une insuffisance mitrale
est tres souvent retrouvée a 1’examen doppler. Sa présence et son importance sont
habituellement corrélées au gradient de pression systolique. Il est parfois difficile de
distinguerle flux du gradient de pression systolique de celui d’une insuffisance mitrale
(IM) trés souvent présente, liee au mécanisme du SAM. Enfin, I’examen doppler
retrouve une altération de la fonction diastolique ventriculaire dans la tres grande
majorité des cas, indépendamment de la fonction systoligue ou du degré
d’hypertrophie. L’analyse du flux transmitral retrouve une inversion du rapport E/A,
avec diminution du pic E et augmentation du temps de décélération, augmentation du
temps de relaxation isovolumétrique. Le doppler tissulaire semble permettre une
analyse plus précise de la fonction diastolique et des pressions de remplissage et
pourrait aussi permettre le dépistage précoce des apparentés a risque de développer

I’hypertrophie.
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L’échocardiographie-doppler transthoracique, effectuée chez notre patient, a
révélé une hypertrophie du ventricule gauche asymétrique a prédominance septale (le
rapport épaisseur diastolique du septum V20 mm / épaisseur diastolique de la paroi
postérieure du VG 12 mm est supérieur a 1,6), une oreillette gauche modérément
dilatée, une bonne fonction systolique du ventricule gauche, mais il existe un trouble
de la relaxation. En mode TM, on note la présence d’un mouvement systolique

antérieur de la valve mitrale. Ainsi le diagnostic de la CMH a été retenu.
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Figure n°12 : CMH ; images d’échographie bidimensionnelle [46]. A. Vue parasternale grand

axe.B. Vue parasternale petit axe. C. Vue apicale.

67



La cardiomyopathie hypertrophique chez le sportif

Figure n°13 : CMH ; images d’échographie unidimensionnelle (TM) [46].A. Incidence
parasternale, coupe transventriculaire (épaisseur du septum : 30 mm).B. Incidence parasternale,

coupe transmitrale. Aspect typique de systolic anterior motion (SAM).
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Figure n°14 : CMH ; image de doppler montrant un gradient de pression intraventriculaire

gauche avec aspect en « lame de sabre » (gradient maximal au repos 32 mm Hg) [46].
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Tableau n°3 : Etude semi-quantitative de ’importance

et de I’extension de I’hypertrophie (Wigle) [45].

Extension de I’hypertrophie Points

Tiers basal du SIV 15-19 mm 1
20-24 mm 2
25-29 mm 3
->30 mm 4

Extension aux muscles papillaires (2/3 5

basaux du SI1V)

Extension a I’apex (atteinte de tout le SIV) ,

Extension antérolatérale )
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b. Imagerie cardiovasculaire par résonance magnétique :

L’IRM offre, de fagon non invasive, une approche anatomique et fonctionnelle
des CMH. Les avancées technologiques actuelles permettent d’apprécier la fonction du
VG de facon fiable et reproductible. Son utilisation demeure moins aisée que
I’échographie en raison de la faible disponibilité des machines et de la longueur des

procédures. C’est donc un examen de deuxiéme intention par rapport a I’échographie.
+ Approche anatomique :

Les sequences utilisées sont des sequences en écho de spin multiphases,
multicoupes en pondération T1 synchronisées au rythme cardiaque. Les paramétres
sont les suivants : temps de répétition (TR) synchronisé a 1’espace RR, temps d’écho
(TE) de 20 a 60 ms et épaisseur des coupes de 5 a 10 mm. Elles offrent un bon
contraste spontané entre le myocarde et les structures adjacentes. La qualité des
images peut cependant étre altérée si le rythme cardiaque est irrégulier. Deux
incidences sont particulierement utilisées : 1'une dans le grand axe du VG,
perpendiculaire au septum, I’autre, perpendiculaire & la précédente, correspond a une
coupe petit axe du VG. L’IRM permet des mesures précises de 1’hypertrophie
myocardique et analyse sa répartition. C’est une technique particulierement
intéressante dans les hypertrophies a prédominance apicale (figure n°15), répandues au
Japon et en Corée, difficiles a mesurer en échographie. Les mesures sont effectuées a

la base, a I’apex ou dans la partie médiane du VG, en télédiastole.
+ Approche fonctionnelle :

La ciné-IRM analyse la cinétique de contraction des parois du VG. Elle utilise
des séquences en écho de gradient qui offrent un excellent contraste entre le myocarde
en hyposignal et le sang circulant en hypersignal. Les incidences utilisées sont les
mémes que pour les séquences en écho de spin. Des coupes jointives sont realisées de

la base jusqu’a I’apex. Pour chaque coupe, un cycle cardiaque entier est observe. Le
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signal sanguin des CMH obstructives lors du cycle cardiaque est caractéristique. En
diastole, le sang circulant apparait sous forme d’un hypersignal homogéne. En systole,
les différentes étapes suivantes sont décrites : en protosystole, une perte du signal est
d’abord observée au sein du VG et correspond a une augmentation régionale des
vitesses de flux ou a des turbulences, puis un SAM et, enfin, une perte de signal
télésystolique dans I’oreillette gauche (OG) correspondant a une régurgitation mitrale.
Cette méthode sert également a calculer la fraction d’éjection, la masse et le volume
du VG. Elle s’avére plus précise que 1’échographie ou 1’angiographic avec une

reproductibilité satisfaisante.

Le tagging ou tatouage myocardique consiste a surimposer des lignes de
présaturation apparaissant sous forme d’hyposignal durant le cycle cardiaque, pour
visualiser la déformation du myocarde. Ces lignes peuvent étre disposées de facon
radiaire ou en grille, permettant une étude segmentaire du myocarde. Dong et al [53]
ont démontré que I’augmentation d’épaisseur du myocarde dans les CMH est associée
a une altération de la relaxation myocardique. lls concluent que la fonction systolique
du myocarde hypertrophié est altérée de facon hétérogéne et que son importance est
proportionnelle & 1’épaisseur du myocarde. L’épaississement du myocarde est moindre
dans les zones les plus hypertrophiées. Par ailleurs, la rotation du VG au cours du
cycle cardiaque et le raccourcissement myocardique radiaire sont différents de ceux

observés chez les sujets normaux.

L’IRM reste encore actuellement peu performante pour établir une orientation
étiologique, étant donné le peu de fiabilité des séquences pondérées T1 ou T2 pour la

caractérisation tissulaire, méme si des espoirs sont placés dans la spectrométrie-IRM.
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Figure n°15 : Imagerie par résonance magnétique. Séquence en écho de spin pondérée en T1.
Incidence quatre cavités, grand axe du cceur. Cardiomyopathie apicale [50].

73



La cardiomyopathie hypertrophique chez le sportif

d. Holter-ECG :

L’ECG des 24 heures retrouve souvent des troubles du rythme. Une
hyperexcitabilité supraventriculaire est assez souvent notée. La fibrillation atriale est
souvent paroxystique, presente dans environ 5 % des cas au moment du diagnostic.
Une tachycardie ventriculaire non soutenue est présente chez 25 % des patients
adultes. Les tachycardies ventriculaires soutenues sont en revanche rares. L'un des plus
grands progres de ces dix dernieres années, est la mise en évidence du mauvais
pronostic qui s'attache a [l'identification par I'enregistrement Holter d'acces de

tachycardie ventriculaire.

e. Scanner ultrarapide :

Le scanner ultrarapide ou Imatron permet, comme I’IRM, une approche
anatomique mais également fonctionnelle des CMH : le calcul de la fraction d’éjection
et de la masse du VG est possible et reproductible. L’appréciation de la cinétique
segmentaire du VG reste mal codifiée. Compte tenu de sa faible disponibilité et du

faible nombre de ces installations, les études concernant cet appareil restent rares.

f. Exploration hémodynamiqgue et angiographique :
Elles ne sont maintenant qu’exceptionnellement realisées a visée diagnostique

alors qu’elles restent indiquées dans 1’évaluation des formes les plus sévéres de la

maladie.

Les techniques modernes du cathétérisme ont permis de mieux connaitre les

anomalies des fonctions systolique et diastolique du VG de la CMH.

Ce qui caractérise le mieux la fonction systoligue VG de la CMH, c'est
l'augmentation de la vitesse d'éjection et de la fraction d'éjection. Pendant la premiére
moitié de I'éjection, 90 % du volume d'éjection sont expulsés dans l'aorte alors que

chez les sujets normaux cette proportion n'est que de 60 %.
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La fraction d'éjection VG est supranormale et paradoxalement d'autant plus
grande qu'il existe un gradient de pression donc apparemment une obstruction a
I'éjection du VG. (FEVG chez le sujet normal = 65 %).

Sur la ventriculographie gauche, la cavité VG est de petite taille en télésystole, la
cavité apicale ou méme toute la moitié inférieure de la cavité deviennent virtuelles.
Les piliers sont souvent tres hypertrophiés et contribuent a effacer la cavité VG. En
télésystole chez les patients présentant une hypertrophie apicale, I'hypertrophie
extensive de la pointe peut donner une déformation en "as de pic" du VG.
L'hypertrophie VG est mieux visualisée en OAD ou I'on peut constater une rupture de
I'axe base-pointe du VG et une angiographie biventriculaire peut permettre de mieux
visualiser I'nypertrophie septale.

La coronographie est systématiquement effectuée en raison de la fréquence de
Iischémie myocardique dont l'origine est multifactorielle. On ne retrouve que tres
rarement une atteinte coronarienne significative. Chez notre patient, elle a visualisé
une atteinte bitronculaire avec subocclusion de I’artére circonflexe au niveau du
segment moyen et une sténose serrée de 1’artere coronaire droite de 60 %. Un
angioplastie du segment moyen de I’artére circonflexe est réalisée avec mise en place
d’un stent sans sténose résiduelle significative.

L'enregistrement de la pression VG peut montrer I'existence d'un gradient de
pression (pression élevée en amont de la chambre de chasse et plus basse en aval dans
la chambre de chasse et dans I’aorte ascendante) dont la caractéristique est d'étre
variable non seulement d'un examen a l'autre mais au cours du méme examen en
fonction de multiples facteurs affectant le remplissage VG, la résistance a I'éjection et
la contractilité myocardique. D'une fagon générale, toutes les drogues qui augmentent
la contractilité myocardique et augmentent le gradient (et I'obstruction) et inversement.
Toutes les manceuvres ou drogues qui diminuent le retour veineux et donc le
remplissage VG augmentent le gradient et inversement.
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L’accentuation post-ESV de Brockenbrough (figure n°16) résulte d'une
augmentation de l'inotropisme VG associée a une diminution de la résistance a
I'éjection. Ces deux actions étant antagonistes le renforcement de I'inotropisme (facteur
d'aggravation du gradient) dépasse de loin le remplissage plus important dd a la
diastole longue (facteur de diminution du gradient intraventriculaire).
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Figure n°16 : CMH ; cathétérisme avec enregistrement des pressions du ventricule gauche et de
I’aorte. Phénomeéne de Brockenbrough avec apparition d’un gradient postextrasystolique [29].

77



La cardiomyopathie hypertrophique chez le sportif

2. CMH ou cceur du sportif :

Les anomalies cliniques, électrocardiographiques (ECG) et échocardiographiques
du syndrome du cceur d’athléte sont importantes a garder a 1’esprit, car elles sont le
reflet d’un organe qui se retrouve aux frontieres du pathologique (et méme
franchement au-dela parfois) lorsqu’on pose un ceil non-averti sur les examens
cardiologiques standards (ECG, échocardiographie). Bien que quelques mesures
morphologiques et physiologiques puissent aider a la différenciation entre un cceur
adapté et une cardiomyopathie hypertrophique, le spécialiste sera parfois confronte a
des situations difficiles & caractériser et cela devient essentiel en termes de
recommandations pour la poursuite d’une activité physique potentiellement

dangereuse.

2.1 ECG du sportif [54]:

Vu le nombre de sportifs demandeurs, cet examen doit étre réalisé par le médecin
du sport ou le généraliste. La difficulté d’interprétation de ’ECG chez le sportif est

présentée comme un obstacle. Cette idée largement répandue mérite d’étre corrigée.

Tout d’abord, rappelons que la réalisation et I’interprétation d’un ECG chez un
sportif sont classiques. Une seule et unique question doit étre posée, cet ECG est-il
normal ou non ? Le but de ’ECG n’est pas de permettre un diagnostic étiologique,

mais de guider d’éventuels examens complémentaires cardiovasculaires.

Ensuite, il ne faut pas relier trop facilement des « bizarreries »
électrocardiographiques a la pratique sportive. Une pratique sportive modérée, c’est-a-
dire moins de six heures de sport intense par semaine (80 % de la consultation du
médecin en moyenne), ne modifie pas I’ECG en dehors d’un ralentissement modeste et
facultatif de la fréquence cardiaque. Des particularités ECG peuvent se voir chez
certains sportifs qui ont un haut niveau d’entrainement, au moins six a huit heures de

sport intense par semaine et depuis plus de six mois (figure n°17, A). Ces particularités
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sont facultatives et plus fréquentes chez le sportif masculin endurant ou spécialisé dans
des disciplines mixtes comme les sports collectifs. Le tableau n°4 résume ces
particularités qui, lorsqu’elles sont observées chez un athlete asymptomatique avec un

niveau de performance corrélé a son entrainement, ne sont pas pathologiques.

Toutes les autres anomalies ECG, méme chez un athlete asymptomatique,
imposent un bilan cardiovasculaire complémentaire qui confirmera ou non leur
caractere pathologique et I’autorisation ou non a la pratique sportive. Pendant la durée
de ce bilan, la pratique sportive doit étre interdite. Parmi ces particularités, il faut
isoler les troubles de repolarisation. Rappelons que les sous-décalages du segment ST
et les ondes T franchement négatives en dehors des dérivations aVR, aVF, D3 et V1

sont a priori pathologiques.

Un bilan cardiovasculaire complet avec au moins un échocardiogramme et une
épreuve d’effort et souvent IRM et Holter rythmique incorporant une session
d’entrainement est indispensable. Si ce bilan ne révéle aucune anomalie, la poursuite
du sport en compétition est autorisée, mais a la condition d’un suivi cardiologique
annuel. Les modifications de la repolarisation a type d’ondes T diphasiques positives
avec sus-décalage de ST suivi d’une partie positive puis négative de I’onde T n’est pas
inquiétante. Elles se voient plus souvent chez 1’athléte noir. Enfin, chez le sportif de
haut niveau d’entrainement asymptomatique, on peut accepter une durée de I’intervalle
QT corrigée par la formule de Bazett un peu plus longue que chez le sédentaire ou le

sportif « tout venant », 470 chez les hommes et 480 chez les femmes.

L’observation de troubles du rythme sur un électrocardiogramme d’athléte est
toujours anormale, a défaut d’étre forcément pathologique. Si 1’observation d’une
seule extrasystole supraventriculaire est a priori peu inquiétante, 1’observation de

n’importe quel autre trouble du rythme nécessite un bilan cardiologique.
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En cas de CMH, ’ECG est anormal dans plus de 90 %. Chez notre patient,
I’ECG a montré des anomalies de repolarisation au niveau du territoire latéral et basal
et une hypertrophie du ventricule gauche suspectes. Les ondes Q de pseudo-nécrose
(figure n°17, B), caractéristiques de la CMH, n’ont pas été trouvées, d’ou I’intérét de

la réalisation de 1’échocardiographie-doppler ; 1’outil diagnostique clé dans la CMH.

L’ECG a facilité le dépistage de cette pathologie chez les sportifs
asymptomatiques. L’ECG de repos, associé a un examen clinique bien conduit, est
plus performant que ce seul examen. C’est un moyen important de dépistage de la
CMH mais imparfait. En effet, Nistri et al [55] ont montré que ’ECG réalisé (en plus
de I’anamné¢se et 1’examen clinique) chez une population de jeunes militaires italiens

est normal dans un tiers des cas.

2.2 L échocardiographie du sportif [3] :

Les modifications des dimensions cardiaques enregistrées chez les sportifs
restent habituellement modérées, proches des limites supérieures de la normale. Ce
n'est que dans de rares cas que les dimensions du VG augmentent au point de poser un
probléme de diagnostic différentiel avec des états pathologiques. Trois principales
pathologies peuvent s'accompagner d'hypertrophie chez un sportif et ne pas altérer la
performance. Les deux premieres sont I’hypertension artérielle et 1’existence d'une
obstruction moderée sur la voie d'éjection du ventricule gauche (rétrécissement
aortique). Elles sont facilement mises en évidence par un examen clinique bien
conduit. Le vrai probleme diagnostique est la cardiomyopathie hypertrophique (CMH)
qui peut étre difficile a détecter et n'avoir aucune conséquence sur la performance alors

qu'elle est une des premiéres causes de mort subite du jeune sportif.
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a. Mesure et interprétation d 'une HVG :

L'évaluation de [I’épaisseur pariétale du VG chez le sportif doit étre
particulierement méticuleuse en raison de sec implications. L'échocardiographie est la
méthode de référence avec la multiplication de coupes en mode TM et en mode 2D. En
cas d'épaisseur limite, il peut étre utile de réaliser une mesure en déconnectant cette
technologie lorsque cela est possible. Par ailleurs, Une erreur fréguente qui conduit a
une majoration de I'épaisseur est I'inclusion dans la mesure d'autres structures que le
VG (piliers, cordages, VD ...). En cas de doute sur la nature de ce qui est mesure,
I'angio-IRM a ici une excellente indication, car son pouvoir d'identification des
structures est supérieur a celui de I’échocardiographie.

Une hypertrophie pariétale inferieure a 13 mm chez I'nomme et 12 mm chez la
femme est plutét en faveur d'une hypertrophie d'adaptation. Mais il s'agit d'un
argument de fréquence et I'on sait que d'authentigues CMH ne présentent qu'une
hypertrophie modérée. Il faut donc toujours parallélement s'assurer de I'absence de
contexte de CMH,

Une épaisseur VG entre 13 et 15 mm chez I'hnomme se situe dans une zone
d'incertitude (grey zone) nécessitant une appréciation compléte du contexte clinique et
paraclinique avant de décider d'une attitude. Au-dela de 15 mm, il convient de
considérer gu'il s'agit d'une CMH jusqu'a la preuve du contraire (figure n°18, A).

b. Autres parametres :

Les parameétres échocardiographiques a préciser en dehors des critéres
d’épaisseur sont pour 1’essentiel les suivants :

< Asymetrie des parois du ventricule gauche : chez le sportif, I’hypertrophie
VG est souvent concentrique alors qu'elle est souvent asymétrique dans la
CMH, mais cet argument n'est pas formel. Une asymeétrie peut exister chez
le sportif, mais le rapport septum sur paroi postérieure ne doit pas dans ce
cas dépasser 1,4 chez I'homme et 1,3 chez la femme ;
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<~ Dimension de la cavité du ventricule gauche en cas d’HVG limite : une
cavité VG inferieure a 45 mm est en faveur d'une CMH, supérieure a 55
mm elle est en faveur d'une hypertrophie physiologique (figure n°18, B);

< L’existence d'un gradient intraventriculaire gauche a 1’état basal est en
faveur d'une CMH ;

<> Une anomalie de remplissage du ventricule gauche (rapport E/A, imagerie
doppler tissulaire[DTI] a I’anneau mitral ...) chez un sujet jeune est tres en
faveur d'une CMH.

Par contre, 1’absence d’anomalie de remplissage ne permet pas d’écarter une
CMH chez un sportif, contrairement a ce que certains auteurs ont annoncé a propos de
mesures réalisées en DTI. En effet, ces études n'avaient pas pris en compte le cas de

sujets authentiquement atteints de CMH mais tres entrainés.

Tous ces éléments, qui peuvent étre absents dans une véritable CMH, doivent

étre confrontés a d'autres données générales.

On ne pourra retenir le diagnostic de cceur d'athlete qu'en présence des criteres

suivants :

<> Niveau trés élevé d'entrainement et de performance ;
< Absence d'antéceédent personnel ou familial de mort subite ou de CMH ;
< Sujet parfaitement asymptomatique (absence de syncope, lipothymie,

palpitation.. .) ;

<>

Absence de trouble du rythme au repos comme a I’effort ;

<>

Bonne adaptation tensionnelle a I’effort ;

<>

Absence d'anomalie ECG caractéristique d'une CMH (ondes Q de pseudo-
nécrose). Par contre, des troubles de repolarisation isolés peuvent étre

présents chez des sportifs sains.
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Lorsqu’aucun des éléments cités ne permet d'éliminer formellement une CMH,

seules deux méthodes permettent de prendre position :

<>

L'effet de I’arrét de I'entrainement sur I'épaisseur du VG : de nombreux
auteurs ont en effet montré que l'arrét de ’entrainement chez les sujets
ayant une hypertrophie physiologique entrainait la normalisation des
épaisseurs du ventricule gauche en quelques mois. Il faut toutefois insister
sur le fait que la diminution de l'activité physique doit étre totale, car
celle-ci, méme moins importante qu’a 1’habitude, peut suffire a entretenir
les modifications du ventricule gauche. L'arrét de 1’entrainement est
souvent tres mal accepté par les sportifs professionnels, car c'est une
mesure qui a des effets trés négatifs sur leur carriére habituellement
courte.

Recherche d'une anomalie génétique en faveur d'une CMH : I'enquéte
familiale est un temps capital. L'existence d'une CMH familiale est un
argument tres fort en faveur du diagnostic. La pratique de tests genétiques
a la recherche d'anomalies compatibles avec une CMH représente une voie
intéressante. La mise en évidence d'une mutation compatible avec une
CMH est un argument trés fort en faveur de ce diagnostic. Toutefois, la
recherche d'anomalies génétiques a ses limites. Son prix est élevé, les
délais de réponse sont longs et elle n'est positive que dans 65 % des CMH
avérees. En analysant les 5 principaux génes responsables, on peut mettre
en évidence 85 % des CMH qui ont une réponse génétique positive. Il
existe de trés nombreuses mutations connues et toutes ne peuvent étre
testées. Seul un résultat positif signe le diagnostic de CMH, un résultat

négatif n'écartant pas l'affection.
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La figure n°19 représente une proposition de conduite a tenir devant la

découverte d’une hypertrophie VG chez un sportif de haut niveau d’entrainement.
L’échocardiographie, réalisée chez notre patient, a montre :

<> une hypertrophie pariétale de 20 mm ;

<> une asymeétrie des parois du ventricule gauche avec un rapport septum sur
paroi postérieure dépassant 1,6 ;

<> un mouvement systolique antérieur de la valve mitrale (SAM). Rappelons
que le SAM est a I’origine de 1’obstruction dynamique du ventricule
gauche créant ainsi un gradient systolique de pression intraventriculaire
qui n’est retrouve que dans environ 25 %des cas de CMH.

<~ Une anomalie de remplissage du ventricule gauche (présence des troubles

de relaxation et dilatation modérée de 1’oreillette gauche).

Ces arguments nous permettent de retenir le diagnostic de la CMH chez notre

patient et d’écarter le syndrome du ceeur d’athléte.

La figure n°20 représente une synthese des différentes caractéristiques aidant a la

différenciation entre le coeur du sportif et CMH.
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Tableau n° 4 : Signes ECG du sportif de haut niveau [54].

ECG normal dans 55 % des cas
Bradycardie sinusale ou avec rythme d’échappement < 50 bpm
Bloc de branche droit incomplet

Hypertrophie ventriculaire gauche isolée (onde P, axe de QRS et ondes T

normales)
BAV premier ou second degré avec période de Luciani-Wenckebach
Aspect de repolarisation précoce

Ondes T positives (haute, aplatie ou bifide) parfois négatives en D3, V1
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Figure n°17 : Tracés électrocardiographiques [16] ;

= A ceeur du sportif ; un sportif (tennis+musculation) de 42 ans.

» B : CMH ; ondes Q de pseudo nécrose en D2, D3 et aVF chez un jeune sportif asymptomatique.
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Figure n°18 : images d’échographie unidimensionnelle (TM) [17].

A Cceur du sportif.
B. CMH : (épaisseur du septum : 30 mm).
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Probable hypertrophie physiologique :
+ Epaisseur pariétale : homme < 13 mm ; femme < 12 mm
= Echocardiographie normale par ailleurs
= Pas d'antécédent familial de CMH ou de mort subite
= Sportif asymptomatique, performant
v" Aptitude sans restriction a la compétition
Hypertrophie limite (CMH possible) :
+ Sportif masculin : épaisseur pariétale > 13 mm et <15 mm
+ Absence d'autre anomalie associée
= Pas d'antécédent familial de CMH ou de mort subite
= Asymptomatique, examen clinique normal
= Pas d'autres critéres échocardiographiques
= Performance adaptée au niveau d'entrainement
= Pas d'arythmies au repos et a I’effort
= Pression artérielle adaptée au niveau d’effort
= Pas d'ischémie
v" Poursuite de I'entrainement, surveillance + tests génétiques
Si le résultat est négatif : aptitude sans restriction mais sous conditions : bilan cardiologique
annuel sur les parameétres précédents ; arrét d’entrainement et nouveau bilan si une anomalie
apparait
Hypertrophie suspecte (CMH probable jusqu'a la preuve du contraire)
+ Epaisseur VG > 15 mm hommes ; > 12 mm femmes
+ ou hypertrophie limite + anomalie associée
= Arrét de I’entrainement,
= Tests génétiques (si possible)
= Déconditionnement strict pendant 6 mois (max) et contréle a 3 mois

v Si tests génétiques négatifs + épaisseur VG nomalisée : entrainement progressif puis
compétition sans limite

v Si tests génétiques positifs ou absence de régression significative de 1’épaisseur VG :
contre-indication définitive a la compétition pour des sports a haut niveau énergeétique et
a des entrainements soutenus.

Figure n°19 : Conduite a tenir devant une hypertrophie du VG chez un sportif [3].
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Zone Grise

Epaisseur paroi VG (13-15mm)

coeur
du
sportif

+ Aspect inhabituel de I’hypertrophie -
+ Cavité VG < 45 mm _
- Cavité VG > 55 mm +
+ OG agrandie -
+ ECG fortement perturbé -
+ Sexe féeminin -
+ Remplissage du VG anormal -
- Diminution de 1’épaisseur avec le désentrainement +
+ Anamnese familiale de CMH -
- VO2 max > 50 ml/Kg/min ou > 120 % prédit +

Figure n°20 : Caractéristiques aidant a la différenciation entre le ceeur d’athléte et la
cardiomyopathie hypertrophique (CMH) [19].
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G. Ischémie myocardique dans la CMH :

L’ischémie myocardique est une importante composante physiopathologique de
la CMH. Elle est associée a des complications qui peuvent influencer 1’histoire
naturelle de la maladie comme le remodelage du VG et I’évolution vers la dysfonction

systolique et I’insuffisance cardiaque [56,57,58].
1. Rappel de la physiologie coronarienne :

La circulation coronaire doit répondre a la demande métabolique du myocarde en
apportant I’oxygéne et les métabolites nécessaires a son fonctionnement. Elle constitue
une entité singuliére dotée d’un systéme d’autorégulation précis et rapide permettant
une adaptation immédiate aux circonstances de demande métabolique accrue. La
circulation coronaire se distingue des autres circulations locales par deux
caractéristiques essentielles : le métabolisme myocardique est presque exclusivement
aérobie et I’extraction d’oxygéne par le myocarde est quasi maximale a 1’état basal. La
microcirculation coronaire constituée par les artérioles et capillaires coronaires,
également appelées « artéeres de resistance », est le siege de 1’autorégulation

métabolique qui garantit cet equilibre.

La régulation métabolique est a la base de 1’adéquation des besoins aux apports
en oxygene du myocarde. La consommation en oxygene du myocarde (Mvo2) est
déterminée par le produit du débit coronaire et de la différence artérioveineuse du
contenu en oxygeéne qui est quasi maximale des 1’état basal. 1l en résulte que toute
demande accrue ne peut étre assurée que par une augmentation immédiate du débit
coronaire par une « adaptation métabolique » du tonus artériolaire, de facon a assurer
I’adéquation entre les besoins et la demande en oxygene du myocarde et ne pas

générer une situation d’ischémie.
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La réserve coronaire (RC) traduit la capacité maximale du débit coronaire a
s’élever au-dessus de sa valeur basale a travail myocardique, MvO2 et pression de
perfusion coronaire constants. Elle représente le rapport du débit coronaire maximal
(aprés injection d’un vasodilatateur artériolaire) sur le débit coronaire basal. Ce
concept repose sur le phénomeéne d’autorégulation. La baisse de la RC traduit un
déséquilibre du rapport demande/apport en oxygéne du myocarde, qui peut étre liée a
une augmentation du débit coronaire basal ou & une diminution du débit coronaire

maximal.
2. Causes de I’ischémie myocardique :

L’ischémie myocardique résulte de la discordance entre les besoins et les apports
en oxygene au niveau du myocarde. Il peut donc exister deux grands mécanismes

d’ischémie myocardique :

< D’ischémie myocardique provoquée par une augmentation des besoins en
oxygeéne du cceur, hon compensée par une augmentation concomitante de
I’apport ;

< une diminution brutale de I’apport en oxygene au niveau du myocarde sans

modification concomitante des besoins en oxygene.

Dans la CMH, sujet de notre observation, les deux mécanismes existent. En effet,
des anomalies structurales des artéres coronaires intramurales, en plus des lésions
histologiques de 1’ischémie myocardique, ont été observees a I’autopsie des patients
porteurs de CMH mort subitement. Ces anomalies consistent en un épaississement
pariétal des arteres coronaires intramurales, avec retrécissement de la lumiere, une
thrombose fréquente et une oblitération des petits vaisseaux dans le myocarde dans la

majorité des cas.
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Ces anomalies morphologiques (small vessel disease) représentent tres
probablement le substrat morphologique de base pour le dysfonctionnement de la
microcirculation coronarienne (diminution de la réserve vasodilatatrice) et ses
conséquences fonctionnelles : diminution du débit nutritionnel effectif du myocarde
lors d’une situation de stress (effort physique). Cette hypoperfusion myocardique est
en rapport avec une demande en oxygene accrue face a une masse myocardique
augmentée (hypertrophie myocardique), encore plus, en cas d’obstacle a 1’¢jection du
VG qui sollicite une plus grande charge de travail induite par des pressions
intraventriculaire gauche élevées.

Les autres anomalies structurales représentées par la désorganisation tissulaire et
cellulaire, la fibrose myocardique et la densité capillaire réduite peuvent également
réduire le flux coronaire.

Sur le plan clinique 25 a 50 % des patients atteints de CMH rapportent des
douleurs thoraciques. Ces douleurs thoraciques peuvent étre atypiques et prolongées
survenant souvent au repos, mais peuvent aussi étre provoquées par I’effort mimant
ainsi un angor d’effort typique. Cependant, la relation entre les différents types de
douleurs thoraciques rencontrées dans la CMH et I’ischémie myocardique active n’est
pas encore établie. La survenue d’un angor typique chez un patient atteint de CMH
devrait faire suspecter en premier une maladie sous-jacente des arteres coronaires
épicardiques (athérosclérose coronaire, pont myocardique).

Le pont myocardique (trajet anormal intra-myocardique des arteres coronaires
épicardiques) est une anomalie fréquente chez les sujets atteints de CMH. Il peut étre
responsable de I’ischémie myocardique d’effort. Plusieurs mécanismes ont été
proposés pour expliquer I’ischémie myocardique d’effort en rapport avec le pont
myocardique. Il est possible que le débit coronaire systolique épicardique, minime au
repos, soit important a des niveaux élevés de travail cardiaque. Une réduction du flux
coronaire total causee par une compression artérielle systolique pourrait produire une
ischémie distale. En variante, le pont myocardique pourrait accélérer 1’athérosclérose
locale ou produire un traumatisme endovasculaire avec formation d’un thrombus.
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3. L’ischémie myocardique silencieuse :

La cascade ischémique débute par des anomalies de la relaxation myocardique,
ensuite des anomalies de la contraction, puis une augmentation des pressions
diastoliques, puis des modifications électrocardiographiques (sous- ou sus-décalage du
segment ST) et seulement aprés, chez certains patients seulement, par des
manifestations angineuses. Il est par conséquent facilement concevable qu’une certaine
proportion de ces événements ischémiques, les moins séveres et/ou les plus brefs, ne
déclenchent pas d’angor, la cascade ischémique s’interrompant avant cette ultime

manifestation.

La perception d’une symptomatologie angineuse necessite 1’intégrité du systeme
nerveux périphérique et central. Ce qui explique la prévalence élevée d’ischémie
myocardique silencieuse chez les patients diabétiques, sans doute en raison d’une

neuropathie sensorielle.

En outre, I’entrainement physique des coronariens retarde leur seuil de douleur.
La symptomatologie diminue a partir de 6 semaines d’entrainement, avec un effet
comparable a celui d’un traitement bétabloqueur. Est-ce un effet direct ? Au cours de
I’exercice aigu (> 70-80 % VO2max), il a eté mis en évidence une libération de béta-
endorphines par I’hypothalamus, I’hypophyse et les surrénales qui ont un effet
antalgique. Un entrainement régulier augmente encore cette capacité de sécrétion de
bétaendorphines. Il a été montré que, lors de I’ischémie myocardique silencieuse, le
taux de bétaendorphines était supérieur au taux mesuré lors d’une ischémie

myocardique symptomatique.

Dans la CMH, les anomalies électrocardiographiques comme les modifications
du segment ST indicatrices d’une éventuelle ischémie myocardique sont fréquent au
cours de 1’épreuve d'effort et I’Holter ECG, mais ne sont souvent pas associéees a des

douleurs thoraciques. En conséquence, une nette association entre douleur thoracique
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et I'ischémie microvasculaire n'a pas eté établie dans la CMH, ce qui suggére que
I'ischémie se produit souvent en silence. Dans une étude par la tomoscintigraphie de
perfusion myocardique de jeunes patients atteints de CMH asymptomatiques,
I’apparition pendant I’effort, des zones hypofixantes et la redistribution normale du
traceur lors de la récupération (hypofixations réversibles) étaient présent chez 50 %
des patients soutenant ainsi le concept de I’ischémie myocardique silencieuse. En
outre, aucun lien cohérent n'a été établi entre la douleur thoracique et I'épaisseur de

paroi du VG, I’obstacle a I’éjection du VG, ou autres caractéristiques de la CMH.

Tous ces arguments nous montrent que I’ischémie myocardique se déroulait en
silence chez notre patient. 1l a fallu attendre une amputation importante de la réserve
coronaire pour que I’ischémie myocardique se manifeste cliniquement. Il convient de
remarquer qu’il n’existe aucun parallélisme entre 1’étendue de 1’ischémie et 1’intensité

de la douleur.
4. La détection de I’ischémie myocardique dans la CMH :

Aucune méthode ne permet d’étudier directement la microcirculation coronaire
chez ’homme. Par conséquent, I’évaluation fonctionnelle de la microcirculation

coronaire est basée sur la mesure du débit sanguin myocardique.

Schématiquement, les méthodes d’exploration de la microcirculation sont

fondées sur :

< la mesure invasive d’indices de vitesse ou pressions intracoronaires a partir de
laquelle est calculée la réserve du flux coronaire ;
< I’imagerie de perfusion, qui permet 1’étude de la circulation myocardique

régionale.
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Au cours des 3 derniéeres décennies, plusieurs techniques non-invasive sont
évalué la fonction microvasculaire coronaire et l'ischémie myocardique chez les
patients atteints de CMH :

4.1 ECG 12 dérivations, ECG d ’effort et Holter ECG :

Ces méthodes traditionnelles se sont averées insuffisamment sensibles ou
spécifiqgues pour la détection de I'ischémie myocardique en cas de CMH. Le
sous—décalage du segment ST lors de la surveillance Holter se produit fréquemment
chez les patients atteints de CMH a la fois pendant I'effort et au repos, mais n'a pas
toujours été liée a une douleur thoracique ou une anomalie de perfusion myocardique a
I'imagerie.

4.2 Tomoscintigraphie de perfusion myocardique au thallium ou au
technétium (SPECT) :

L’imagerie SPECT a démontré des hypofixations fixes et réversibles chez les
patients atteints de CMH.

Les hypofixations fixes sont plus souvent associées a une dysfonction systolique,
baisse de la consommation maximale d'oxygene (VO2max), et volume augmenté de la
cavité du VG, et par conséquent ont été considérées comme des zones de fibrose
interstitielles. Par contre, les hypofixations réversibles induites par l'effort ont été
considérés marqueurs de I'ischémie myocardique. La réduction des ces hypofixations
lors d’un traitement par verapamil laisse suggérer qu’elles sont en rapport avec une
anomalie dynamique de la microcirculation coronaire. Bien que I'imagerie SPECT soit
largement disponible, cette technique est limitée ; elle ne permet que I'évaluation des
changements relatifs a la perfusion régionale et est incapable de quantifier le débit

myocardique sanguin absolu.
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4.3 Tomographie par émission de positrons (TEP) :

La TEP est la méthode la plus fiable pour I’évaluation de 1’ischémie
myocardique par mesure quantitative du débit myocardique sanguin (DSM). La
mesure de ce debit en condition basale et en condition de vasodilatation quasi-
maximale (apres administration d’adénosine ou de dypiridamole) permet de calculer la
réserve du flux coronaire. En I’absence d’une maladie obstructive des artéres
coronaires épicardiques, une resistance a I'ecoulement est principalement déterminée
par la microcirculation coronaire constituée par les artérioles et capillaires coronaires,
également appelées « artéres de résistance » et par conséquent une réserve du flux
coronaire (et DSM) réduits sont marqueurs d’une dysfonction microcirculaire

coronaire.

Chez les patients atteints de CMH, les études par TEP ont montré que le DSM
basal est similaire a celui des sujets de contréles, et que I'augmentation du DSM apres
administration du dipyridamole est considérablement diminuée, reflétant une
incapacité a augmenter le débit de perfusion myocardique pour répondre a la demande
accrue. En outre, I’hypoperfusion myocardique est plus prononcée dans les zones
sous-endocardiques par rapport a celles sous-épicardiques et est plus marquée dans les
zones hypertrophiées (septum), mais une perfusion myocardique peut également étre

réduite dans des portions de la paroi du VG non hypertrophiées.

Ces observations suggérent une insuffisance fonctionnelle primaire et diffuse de
la microcirculation coronaire dans la CMH, un constat qui est soutenu par les études
post-mortems montrant des artérioles coronaires intramurales anormales distribués

dans tout le myocarde du VG.
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4.4 Imagerie cardiaque par résonance magnétigue nucléaire :

Elle offre une imagerie tomographique 3D avec une excellente résolution spatiale
et temporelle, en n'importe quel plan et sans rayonnements ionisants. L’IRM a la
possibilité de suivre la progression du produit de contraste (gadolinium-diethylene
triamine pentaacetic acid [DTPA]) dans 1’épaisseur de la paroi myocardique. Aprés le
premier passage, les séquences de perfusions permettent a la fois une évaluation
quantitative et qualitative du DSM au repos et au stress pharmacologique (adénosine).
En outre, aprés un délai d'environ 10 a 15 min aprés l'acquisition des images de
perfusion de premier passage, les séquences de rehaussement tardif par le gadolinium
peuvent identifier la présence (et de mesurer quantitativement I'extension) de la fibrose
du myocarde chez les patients atteints de CMH. Ceci a pu étre trouvé dans un petit
nombre de rapports de cas de patients en phase terminale de la maladie par
comparaison des images avant la transplantation cardiaque et les résultats d’études
histologiques des cceurs enlevés. Comme la TEP, une étude récente par I’IRM a
montré que le DSM est diminué au stress. En outre, le DSM a été réduit a un degré
plus élevé dans les zones sous-endocardiques par rapport a celles sous-épicardiques,
ainsi que la sévérité de I’hypoperfusion est liée a I'ampleur de I'épaisseur de paroi.

Ces observations montrent uneassociation entre l'ischémie, la fibrose, et le
remodelage du VG : les anomalies de la perfusion myocardique causées par un
dysfonctionnement microvasculaire est responsable de I'ischémie myocardique, puis la
mort des cardiomyocytes qui sont finalement remplacés par des plages de fibroses.

Enfin, environ 25% des patients atteints de CMH auront une instabilité
hémodynamique avec une réponse anormale de la PA a I’effort qui est un facteur de
risque de mort subite surtout chez les jeunes patients. L'incapacité a augmenter ou a
maintenir la pression systolique artérielle parait étre de mécanisme central ; I’ischémie
sous-endocardique induite par 1’effort entraine une dysfonction systolique du VG a
I’origine de la baisse du debit cardiaque et finalement de 1’hypotension.
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H. Traitement de la CMH [28,46,59,60,61,62] :

Du fait de 1’hétérogénéité des symptomes et du risque évolutif, le traitement des
patients atteints de CMH doit absolument étre individualisé et réguliérement réevalué.
Trois éléments sont a considerer : la présence ou non de symptémes, d’un gradient
intraventriculaire gauche, de facteurs de risque de mort subite. Différentes situations
schéematiques en découlent et vont étre revues. Le traitement de la CMH reste encore
largement empirique du fait de I’absence d’études contrblées et randomisées visant a
évaluer les différentes options thérapeutiques. Les données disponibles ainsi que
I’expérience de divers experts ont cependant permis de proposer récemment diverses
recommandations en la matiére.

1. Traitement médical des symptomes :

Le but du traitement médicamenteux de la cardiomyopathie hypertrophique est
I’amélioration des symptémes avec une augmentation de la capacité fonctionnelle a
I’effort. Le traitement médical est le premier traitement & étre mis en jeu. C’est souvent
le seul traitement chez la plupart des patients sans obstruction au repos ou a ’effort.
De maniére empirique le traitement meédical est debuté quand apparaissent les
symptoémes tels que la dyspnée d’effort, la douleur thoracique, les vertiges, les
présyncopes et syncopes. Ces symptdémes sont essentiellement liés a une dysfonction
diastolique avec des troubles du remplissage ventriculaire gauche en rapport avec des
anomalies de la relaxation et une augmentation de la rigidité du ventricule gauche et de
I’oreillette gauche. Ce trouble de la fonction diastolique est responsable de 1’élévation
de la pression télédiastolique du ventricule gauche et de ’oreillette gauche avec pour
consequence une diminution du débit cardiaque, une congestion pulmonaire et une
diminution de la capacité fonctionnelle a I’effort avec réduction du pic de VO2 max.
Mais les symptomes peuvent étre liés egalement a une ischémie myocardique, une
obstruction du ventricule gauche, une insuffisance mitrale, une fibrillation atriale. Sur
le plan physiopathologique, les patients avec obstruction ont une eélévation des
pressions ventriculaires plus en rapport avec I’insuffisance mitrale qu’avec la
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dysfonction diastolique. Enfin, les douleurs en I’absence de maladies coronariennes
sont en rapport avec des anomalies de la microcirculation, un épaississement des
parois des artérioles coronaires intramurales (hypertrophie de la média) et un
écrasement de celles-ci par I’hypertrophie. A noter toutefois que la maladie
coronarienne est fréquemment associée chez les patients de plus de 35-40 ans et qu’il
faut la chercher systématiquement et la traiter avant d’envisager une quelconque
thérapeutique invasive.

1.1 Bétabloquants :

Ce fut le premier traitement utilisé dans les cardiomyopathies hypertrophiques
avec ou sans obstruction. Ils sont préférentiellement débutés chez le patient
dyspnéique a I’effort mais la réponse a ce traitement est trés variable d’un individu a
I’autre. Les tests d’exercice avec mesure des échanges gazeux sont utiles pour débuter
le traitement et par la suite pour modifier celui-ci.

Le propranolol a été le premier bétabloquant utilisé. Une amélioration des
symptomes avec une augmentation de la capacité fonctionnelle a I’effort a été obtenue
avec des doses allant jusqu’a 480 mg par jour (2 mg par kilo chez 1’enfant) aussi bien
chez les patients avec ou sans obstruction. Certaines publications ont montré un
bénéfice sur les symptomes et méme sur la survie avec de trés fortes doses (1 000 mg
par jour) sans effets secondaires notables. Mais ces résultats n’ont pas été confirmes et
ne figurent pas dans les recommandations. Cependant méme des doses moderées de
bétabloguants peuvent affecter la croissance des jeunes enfants ou déclencher une
dépression chez les adolescents. De nombreuses études ont montré clairement une
efficacité des bétabloquants sur les symptémes mais celle-ci semble moins évidente
sur la réduction du gradient au repos. C’est pourquoi il est classique de proposer les
bétabloquants chez le patient symptomatique sans gradient ou avec un gradient

n’apparaissant qu’a 1’effort.
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Les effets bénéfiques des bétabloquants sont en rapport avec :

< une diminution de la fréquence cardiaque entrainant un allongement de la
diastole et de la relaxation et une augmentation du remplissage passif
ventriculaire ;

< une diminution de la contractilité du ventricule gauche et de la demande

en oxygene du myocarde ;

<>.

une diminution de 1’ischémie myocardique au niveau des microvaisseaux ;

¢

une diminution de I’obstruction a I’effort, sans qu’une action directe sur la

fonction diastoligue ait pu étre retrouvée.

D’autres bétabloquants ont été largement utilisés et étudiés aussi bien les

cardiosélectifs que les non-sélectifs tels que 1’aténolol, métoprolol, nadolol.

Il faut souligner que les bétabloqueurs sont interdits en compétition. Les
bétabloqueurs diminuent le stress ou le tremblement néfaste dans certains sports (tir,
saut a ski, etc.). En plus, ils sont considérés comme des antidopants de la performance
puisqu’ils limitent les efforts maximaux par blocage de la FC et du DC. Ainsi, doit-on

éviter de les prescrire dans certains sports a risque : plongée sous-marine, alpinisme.
Pour notre patient, un traitement par I’aténolol a été prescrit (1cp de 100 mg /j).

1.2 Inhibiteurs calciques :

Le vérapamil a été utilisé dés 1979 de maniére empirique avec succes. La
posologie peut aller jusqu’a 480 mg par jour. Il a un effet favorable sur les symptémes
particulierement sur les douleurs thoraciques aussi bien dans les formes obstructives

que non obstructives.

L’action du medicament est liée a ses effets inotropes et chronotropes négatifs,
ainsi qu’a une action spécifique sur la fonction diastolique (ameliore la relaxation et le

remplissage).
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Cependant il faut toujours avoir présent a 1’esprit les effets secondaires possibles.
En effet, il existe des effets secondaires mineurs tels que la constipation, la perte de
cheveux mais surtout des effets secondaires majeurs pouvant évoluer vers des
complications majeures en rapport avec son effet hémodynamique ou les propriétés
vasodilatatrices seraient plus importantes que les effets inotropes négatifs, ce qui a
pour consequence I’augmentation de 1’obstruction, 1’apparition d’un cedéme
pulmonaire voire d’un choc cardiogénique. Ainsi ce traitement doit étre évité ou donné
avec une surveillance particuliere chez les patients ayant une obstruction au repos et
des symptdmes sévéres. Enfin, il ne doit pas étre prescrit chez les enfants (risque de

mort subite avec la forme intraveineuse)
Les indications du vérapamil sont classiqguement les suivantes :

<~ en seconde intention quand les bétabloguants sont insuffisants ou
inefficaces ;

< en premiere intention quand il existe une contre-indication aux
bétabloquants (asthme) toutefois certains auteurs préconisent ce

médicament en premiére intention ;
Il faut 1’éviter quand il existe une obstruction de repos et des symptoémes severes.

Il n’y a pas de preuve d’une quelconque efficacité de 1’association bétabloquant

et vérapamil (tout en cumulant les effets secondaires).

Les autres inhibiteurs calciques ne sont habituellement pas recommandés mais

les études cliniques sont rares.
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1.3 Disopyramide :

Le disopyramide est un anti-arythmique de classe 1A avec un effet inotrope
négatif. 1l peut étre utilisé a la dose de 300 a 600 mg par jour avec de bons résultats
chez les patients sévérement limités sur le plan fonctionnel avec un gradient
intraventriculaire gauche au repos. Son effet bénéfique est di en partie a la diminution
du mouvement antérieur systolique de la valve mitrale, du gradient intra-VG et de

I’insuffisance mitrale. Mais la encore les effets secondaires peuvent étre importants :

< les classiques effets anticholinergiques tels que la bouche et les yeux secs,
la constipation, les difficultés de miction chez I’homme, peuvent étre
réduis) avec les formes a longue duree d’action ;

< Deffet accélérateur de la conduction nodale pouvant entrainer une
accelération importante de la fréquence ventriculaire chez les patients en
fibrillation atriale ; d’ou’ I’intérét de 1’association avec un bétabloquant a
faible dose ;

< Deffet secondaire principal est représenté par son effet proarythmique et
I’allongement du QT qui doit étre surveillé au cours du traitement. Il ne
faut pas I’associer & I’amiodarone (ou le sotalol), aux quinidiniques, au

vérapamil.

Les indications principales du disopyramide sont les patients avec une

obstruction et qui n’ont pas répondu aux bétabloquants ou au vérapamil.
1.4 Cibenzoline :

Récemment, la cibenzoline a également été proposée en raison de son efficacité a

réduire le gradient de pression intraventriculaire.
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1.5 Autres médicaments :

Les diurétiques de type furosémide peuvent étre utilisés dans la cardiomyopathie
hypertrophique associés aux traitements suscités, de maniére prudente chez les patients
dyspnéiques quand il n’existe pas d’obstruction de préférence. Il faut alors surveiller
les pressions de remplissage du ventricule gauche (par 1’échocardiographie) pour ne
pas abaisser de maniére trop importante le remplissage du ventricule gauche et

aggraver la fonction diastolique.

Il faut noter que les diurétiques sont interdits dans certains sports de compétition
car ils peuvent masquer des substances interdites ou faire perdre artificiellement du

poids.

Les inhibiteurs de I’enzyme de conversion et les digitaliques doivent étre évites
car ils risquent d’augmenter 1’obstruction. 1ls doivent étre utilisés avec prudence en cas
de leurs prescriptions. Les inhibiteurs de la phosphodiestérase-5 peuvent étre utilisés
avec précaution chez les patients avec un trouble de la fonction érectile. 1ls sont évités

chez les patients avec une obstruction de repos ou d’effort.

2. Traitement des symptomes sévéres de la cardiomyopathie hypertrophique
obstructive :
La persistance de symptdmes séveres malgré un traitement médicamenteux bien

conduit et la présence d’une obstruction significative (gradient maximal > 50 mm Hg),
conduisent a envisager d’autres stratégies thérapeutiques (ce qui concerne environ 5 %
des patients). L’intervention chirurgicale constitue I’option classique, alors que deux
stratégies alternatives ont été récemment proposées (et les indications sont ici un peu
plus larges, concernant des patients avec gradient maximal > 30 mm Hg au repos, et
aussi pour certains auteurs, les patients avec gradient absent au repos mais

apparaissant aprés provocation).
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2.1 Traitement chirurgical :

Le traitement chirurgical de la CMH obstructive a d'abord été effectué par
Cleland [63] au Royaume-Uni, mais la procédure a été abandonnée en raison de la
mortalité opératoire élevée. Par la suite, les techniques chirurgicales ont été
expérimentées en Amérique du Nord par Morrow [64] au National Institutes of Health,
Kirklin [65] au Mayo Clinic, et Bigelow et al [66] au Toronto General Hospital, puis
rapidement adopté par les autres centres des Etats-Unis et de I'Europe occidentale.
Paradoxalement, les premiers efforts de chirurgie dans les années 1960 avancaient,
méme si  le mécanisme par lequel se produit [l'obstruction, c'est-a-
dire le mouvement antérieur systolique de la valve mitrale, n'avait pas encore été
reconnu.

a. Approche chirurgicale :

La chirurgie de la CMH obstructive a évolué au cours des quatre derniéres
décennies, passant de myotomie septale ventriculaire, a la myectomie classique de
Morrow. Plus récemment, une myectomie étendu et plus vaste (jusqu'a environ 7 cm
de long, comparativement a 3 cm pour la résection standard Morrow), combinée a la
réparation des valves mitrales et des anomalies submitrales, est pratiquée par certains
chirurgiens.

La myotomie-myectomie septale est réalisée a travers d’une aortotomie. Elle
consiste a sectionner verticalement le septum inter-ventriculaire et a exciser une partie
du bourrelet.

L’échographie transoesophagienne peropératoire se révele utile pour prévoir
I’étendue de la résection en mesurant 1’épaisseur septale au site présumé de
myectomie, apprécier immédiatement le résultat et déceler les complications
importantes. L’échographie postopératoire évalue la réduction de 1’épaisseur septale,
I’élargissement de la chambre de chasse par abolition du SAM, entrainant une
diminution du gradient de pression systolique et de I’'IM et I’amélioration des indices
doppler de la fonction diastolique ; elle détecte enfin les insuffisances aortiques
postopératoires.
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La réparation de la valve mitrale, comme geste associé a la myectomie, peut étre
réalisée chez des patients sélectionnés avec insuffisance mitrale sévere causee par une
maladie valvulaire primaire (malformation de 1’appareil valvulaire). Si la maladie de la
valve mitrale est d’une sevériteé suffisante pour empécher la réparation ou si le septum
proximal est légérement épaissi avec des risques augmentés (perforation de la cloison
par résection musculaire excessive ou obstruction residuelle postopératoire par
résection insuffisante), Un remplacement valvulaire mitral prothétique peut étre
proposé comme alternative a la myotomie-myectomie. Le remplacement de la valve
mitrale n'est pas systématiqguement recommandé en tant que traitement de premiére
intention de l'obstruction, en raison des complications postopératoires potentielles
(risque thrombo-embolique, traitement anticoagulant..). Enfin, la myectomie est
parfois combinée a un geste sur la grande valve mitrale (plicature ou bien extension)
avec un meilleur résultat postopératoire.

La myectomie septale offre aussi la possibilité a la réparation de lésions
cardiaques majeures associées tels que le traitement chirurgical dela fibrillation atriale
ou athérosclérose obstructive coronarienne.

b. Mortalité opératoire :

L'évolution de la myectomie septale, aidé par lI'amélioration des techniques
chirurgicales et les soins postopératoires, ainsi que I'echocardiographie peropératoire,
est responsable d’une réduction considérable de la mortalité opératoire. Dans les
annees 1980,des taux de mortalité opératoire > 5% ont été signalés dans certains
centres, reflétant de maniere disproportionnée I'expérience chirurgicale initiale
pouvant aller jusqu'a 40 ans. Toutefois, au cours des 10 a 15 dernieres années, la
myectomie a été réalisée avec de faibles taux de mortalité de 1% a 2%, voire moins
(bien que légérement plus élevé en cas de gestes associés ; pontage aorto-coronarien
ou remplacement valvulaire). Il faut noter qu’au cours des derniéres années, la
mortalité chirurgicale liée a la myectomie septale isolée a approche de zéro dans les
grands centres nords americains.
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Il est plus approprié de citer ce tres faible taux de mortalité contemporaine aux
candidats actuels a la myectomie, plutot que de caractériser les risques de la chirurgie

avec des données plus anciennes et désuetes.
c. Résultats postopératoire :

La chirurgie abolit ou diminue significativement le gradient de pression dans plus
de 90 % des cas, et ’amélioration persistante des symptdmes a 5 ans est notée dans 70
% des cas. Les effets de la chirurgie sur la survie sont en revanche mal connus, et rien
ne permet de dire que la chirurgie pourrait prévenir la mort subite. Les mécanismes de
I’amélioration clinique sont mal compris et impliquent la diminution marquée du
gradient de pression, ainsi qu’une diminution de la pression télédiastolique du
ventricule gauche, avec des conséquences favorables sur le remplissage ventriculaire

et I’ischémie myocardique.

Bien qu’il n’existe aucune donnée randomisée sur I’intervention par rapport au
traitement médical, des études de suivi a court et a long terme de cohortes ayant subi
un traitement chirurgical ont montré des mesures subjectives et objectives
impressionnantes de I’amélioration qui se sont maintenues pendant de nombreuses

années pour la plupart des patients.

2.2 Stimulation cardiagque double chambre :

Les premieres évaluations de cette technique (stimulateur en mode DDD) ont
montré une diminution importante du gradient intraventriculaire ainsi qu’une nette
amélioration des symptomes et de la qualité de vie. La procédure nécessite une
optimisation du délai auriculoventriculaire pour permettre a la fois une capture
ventriculaire complete (délai auriculoventriculaire programmeé habituellement entre 40
et 90 ms) et un temps de remplissage suffisant (obtenu par ralentissement de la

conduction nodale, pharmacologiquement ou parfois par ablation du faisceau de His).
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L’utilisation de 1’écho-doppler s’aveére indispensable afin de regler le stimulateur
de facon a obtenir le délai auriculoventriculaire approprié, un flux transmitral adéquat
et une diminution significative de I’IM et du gradient de pression. L’analyse de la
contractilité régionale par méthode échocardiographique démontre que la stimulation
séquentielle auriculoventriculaire droite diminue la contractilité septale, accentue celle
de la paroi latérale, sans altérer la fraction d’éjection ventriculaire gauche globale et la
contractilité apicale et postérieure. Cela explique en partie I’effet positif de la
stimulation définitive sur le gradient de pression. Les études randomisées ultérieures
comparant la stimulation AAIl et DDD selon une méthode croisée ont temperé
I’enthousiasme initial. Elles ne montraient souvent pas d’amélioration objective de la
capacité d’effort et suggéraient que 1’amélioration clinique était liée en bonne partie a
un effet placebo. Une altération de la fonction diastolique a méme été rapportée par
certains. Bien que la stimulation auriculoventriculaire puisse permettre sans aucun
doute d’obtenir une certaine réduction du gradient de la voie de chasse du VG, les
mesures subjectives et objectives de 1’amélioration des symptémes et de la capacité
d’effort n’ont pas été significativement modifiées par la stimulation
auriculoventriculaire. De plus, une étude comparative non randomisée de la
stimulation DDD et de la myectomie septale (dans laquelle les patients ont choisi leur
propre traitement apres qu’on leur ait expliqué les risques et les avantages de chaque
traitement) a démontré que la chirurgie a entrainé une amélioration significativement
plus importante du gradient d’éjection, de la classe de la NYHA et du VO2 max que

celle observee avec la cardiostimulation [67].
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2.3 Réduction septale non chirurgicale :

La réduction non chirurgicale du septum par injection d’alcool dans la premiére
artere coronaire septale est la plus récente (1995) et sans doute la plus fructueuse des
alternatives a la chirurgie de myectomie. La sélection de 1’artére cible bénéficie de
I’échographie de contraste. L’injection d’éthanol 95 % crée un mini-infarctus
(élévation des créatines phosphokinases [CPK] entre 400 et 1 000 U/I) au niveau du
septum basal en regard de la zone d’obstruction et conduit a un remodelage de la
chambre de chasse, qui s’¢largit en méme temps que le septum s’amincit. De
nombreuses petites études de suivi de cohortes (effectif entre 40 et 100 patients)
montrent que la procédure aboutit a une diminution importante du gradient
intraventriculaire, une amélioration des symptémes (stade New York Heart
Association [NYHA]), mais aussi une amélioration de la consommation en oxygéne
VO2 max ou de la durée d’effort. Une amélioration de la fonction diastolique a
également été rapportée. L’efficacité se maintient a distance. Ainsi, apres 3 ans de
suivi chez 64 patients, le gradient au repos est de 16 mm Hg (contre 64 mm Hg en pré-
procédure), et la VO2 max était de 30 ml/kg/min (contre 16 en pré-procédure) [68]. Le
principal effet secondaire de la procédure est I’apparition d’un bloc
auriculoventriculaire complet, tres fréquent a la phase aigué (environ 50 % des cas)
mais habituellement régressif en quelques heures ou jours.

L’implantation d’un pacemaker définitif s’avere nécessaire dans 15 a 25 % des
cas. La deuxiéme complication est la survenue possible d’une arythmie ventriculaire a
la phase aigué de la procédure, justifiant une surveillance monitorée prolongée. La
mortalité hospitaliére apparait faible, entre 1 et 2 % (1,7 % dans une série allemande
de 404 patients [69]), en rapport avec des complications rythmiques ou
thromboemboliques et favorisée par la comorbidité importante des patients inclus
initialement. Ainsi, cette technique nouvelle apparait aussi efficace que la chirurgie,
tout en s’accompagnant d’une moindre morbimortalité. Le bénéfice exact de la
technique devra cependant étre précisé par des études portant sur des effectifs plus
importants et un suivi plus long.
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Les traitements existants ne sont que des traitements symptomatiques. Les
bénéfices de la chirurgie, des pacemakers et de la myectomie percutanée ne concernent
que les patients qui ont une composante obstructive de la maladie. Les
recommandations récentes de 1’European Society of Cardiology et de 1’American
College of Cardiology montrent que les indications chirurgicales de la CMH
obstructive sont toujours d’actualité pour les patients symptomatiques ayant un
gradient de pression supérieur a 50mmHg au repos ou a I’effort et un traitement
médical optimal. La chirurgie est le traitement de choix si ces patients présentent
d’autres lésions cardiaques a traiter dans le méme temps chirurgical, n’ont pas de
bénéfice a I’utilisation d’une stimulation double chambre (< 65 ans), ont subi un échec

d’alcoolisation ou ne peuvent bénéficier de cette technique.

4. Autres situations :

4.1 Patient asymptomatique :

Concernant le patient asymptomatique et ne présentant pas de facteur de risque
de mort subite, les données disponibles sont trop parcellaires pour justifier un
traitement médicamenteux. Aucune étude prospective n’est disponible pour nous dire
si une telle attitude ralentirait I’apparition des symptdmes ou améliorerait le pronostic.
Dans la mesure ou les études les plus récentes indiquent que la majorité des patients
asymptomatiques le reste pendant de nombreuses années, 1’abstention thérapeutique se
justifie chez la plupart de ces patients. Quelques situations particulieres peuvent
amener a déroger a cette regle selon certains auteurs, en cas d’hypertrophie
ventriculaire massive (>35 mm), de gradient de pression marqué (75 mm HG),

d’antécédents familiaux de morts subites chez un enfant ou adolescent.

109



La cardiomyopathie hypertrophique chez le sportif

4.2 Porteur de mutation :

Au stade le plus précoce de la maladie, chez le porteur de mutation qui n’a pas
encore développé I’hypertrophie, aucune mesure thérapeutique immédiate n’apparait
justifiée. Des restrictions sportives peuvent cependant se discuter dés ce stade en
fonction du profil pronostique de la famille et de la nature de la mutation. Dans tous
les cas, une surveillance cardiologique réguliere (ECG et échographie) est initiee pour
dépister précocement 1’hypertrophie, approfondir alors le bilan pronostique et discuter
la mise en route d’un traitement. Chez 1’adolescent, la présence de la mutation pourra
aussi influencer 1’orientation professionnelle, lorsqu’une carriére sportive ou assimilée

est envisagee.
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En résumé :

Notre observation montre I’intérét de 1’échocardiographie réalisée en urgence qui
a deécelé une cardiomyopathie hypertrophique. L’image échographique typique que
I’on recherche est la présence d’une hypertrophie du septum interventriculaire et d’un

mouvement systolique antérieur de la valve mitrale (SAM) [70].

L’ischémie myocardique est fréquente chez ces patients atteints de
cardiomyopathie hypertrophique. De causes multiples essentiellement par diminution
de la réserve vasodilatatrice ou de I’extraction de I’oxygéne face a une augmentation
de la demande myocardique en oxygéne et par des pressions de remplissage
augmentées compromettant la perfusion sous endocardique [71]. Cette ischémie
myocardique est responsable d’un trouble de relaxation, retrouvé a
I’échocardiographie de notre patient, dont la coronarographie montrait une atteinte
bitronculaire. La plupart des patients atteints de CMH présentent une augmentation de
la pression télédiastolique du ventricule gauche (PTDVG) et ce malgré un volume
cavitaire normal ou méme diminué. Ces anomalies seraient le résultat d’un défaut de
relaxation et d’une diminution de la compliance ventriculaire qui s’explique par des
propriétés élastiques du ventricule secondaires a la fibrose ou a la désorganisation

cellulaire. L’ischémie myocardique peut expliquer cette relaxation anormale.
Les arythmies ventriculaires sont rencontrées dans environ 75 % des cas [72].

La plupart des patients dans la population sont asymptomatiques et plus de la

moitié de ces derniers auront comme mode de révélation une mort subite [73].

La cardiomyopathie hypertrophique est aussi la découverte la plus fréquente a
I’autopsie chez de jeunes sportifs morts subitement et une syncope laisse présager un
risque de mort subite [70]. La série de Maron et al [74] qui rapporte sur de nombreuses
années 158 cas de morts subites chez des sportifs de haut niveau met en évidence

qu’environ un tiers sont en rapport avec une cardiomyopathie hypertrophique.
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Shepard [75] considére que 3 a 4 athlétes ayant une CMH meurent subitement
chaque année aux Etats-Unis. Il convient de rappeler que la mort subite des grands
sportifs est un phénomeéne trés rare et que ce nombre d’athletes décédées de cette
affection est a analyser en fonction du trés grand nombre de sportifs pratiquant aux
Etats-Unis.

A TDinverse dans un autre travail, Maron et Klues [76] relatent le cas de 14
athlétes de 24 a 57 ans atteints de cardiomyopathie hypertrophique (ventricule gauche
18 a 22 mm) qui ont pratiqué le sport de compétition pendant 6 a 22 ans en restant

totalement asymptomatique.

On peut retenir que si la mortalité des athletes est un phénomene rare, la CMH
semble en étre la cause dans environ un tiers des cas aux Etats-Unis et moins souvent
en Europe. Il est probable que 1’effort trés intense augmente le risque d’accidents aigus

dans cette affection.
Les données classiques concernant le risque a I’effort des CMH reste d’actualité :

< Les facteurs de risque de mort subite reconnus sont : les antécedents
familiaux de mort subite, 1’age jeune au moment de diagnostic, les épisodes
récidivants de syncope, I’enregistrement de tachycardie ventriculaire non
soutenues sur le Holter de 24 a 72 heures, une réponse anormale de la
pression artérielle a 1’effort avec une augmentation inférieure a 20 mmHg.

<~ Les facteurs de risque discutés sont : 1’ischémie myocardique, les
symptomes autres que les syncopes, 1I’hypertrophie majeure, la réponse d’un
gradient intraventriculaire gauche, les données de [I’exploration
éléctrophysiologiques, les données de 1’électrocardiogramme haute
amplification, la variabilité de RR et la variabilité de QT [77].
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Les recommandations de Bethesda en 1994 revisées en 2005 contre-indiquent
formellement la compétition chez tout sujet atteint de cardiomyopathie hypertrophique
[19,20].

L’échocardiographie est un examen non invasif qui doit faire partie du bilan
cardiaque chez le sportif de haut niveau, car les sportifs qui meurent de CMH, ne se
savent pas porteurs de 1’affection si non ils n’auraient pas participé aux compétitions

[71].
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IV. CMH ET MORT SUBITE :

La maladie est classiquement associée a une mortalité importante (taux de mort
subite évalué entre 2 a 4 % par an chez les adultes et entre 4 a 6 % par an chez les
enfants), et cela apres des études réalisées par des centres de référence qui présentaient
en fait des biais de sélection importants. Des études plus récentes réalisées dans des
populations moins sélectionnées ont retrouvé des taux de mortalité bien inférieurs, de
I’ordre de 1 a 2 % par an, et méme moins pour certaines études, indiquant que le

pronostic des CMH est bien meilleur que celui communément admis [28,46,78].

Il existe en fait une grande hétérogénéité dans I’expression de la maladie. La
majorité des patients restent asymptomatiques ou paucisymptomatiques pendant tres
longtemps. Dans d’autres cas I’évolution peut se faire vers les différentes

complications de la maladie.
A. Insuffisance cardiaque :

L’évolution vers la dysfonction systolique et 1’insuffisance cardiague congestive

s’observe dans environ 3 % des cas.

Cette évolution est progressive, s’accompagne d’une dilatation cavitaire et d’un
amincissement progressif des parois, le gradient de pression diminue puis disparait, la
géne fonctionnelle augmente et peut évoluer vers une insuffisance cardiaque

réfractaire.

Dans I’expérience du Réseau francais, la part des déces par insuffisance
cardiaque (taux de mortalité annuel de 10%) est presque aussi importante que celle des
morts subites. Cette évolution survient plus volontiers aprés 1’age de 35 ans, chez un

patient avec gradient intraventriculaire gauche et en fibrillation atriale.
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Les signes d’insuffisance cardiaque congestive conduisent, en I’absence de
gradient de pression, a la prescription de diurétiques (en association avec les
bétabloquants si la fonction systolique est conservée), voire d’inhibiteurs de 1’enzyme
de conversion ou de digitaliques si la fonction systolique est altérée. L’insuffisance
cardiaque refractaire peut conduire a proposer une transplantation cardiaque apres

I’implantation éventuelle d’un défibrillateur.
B. Fibrillation atriale :

Elle touche 20 % des patients surtout d’age supérieur a 50 ans avec une incidence

de 2 % par an.

Elle constitue souvent un tournant évolutif dans I’histoire du patient (par ses
conséquences hémodynamiques et thromboemboliques) et doit étre prise en charge
énergiquement. Le passage en fibrillation atriale entraine une détérioration clinique
importante du fait de I’altération du remplissage du ventricule gauche et du rdle
essentiel joué ainsi par la contraction atriale. La réduction peut se faire soit par chocs
électriques externes soit de maniere médicamenteuse. Mais ici plus qu’ailleurs il faut
s’acharner a réduire cette fibrillation atriale. L’amiodarone est le médicament de choix
pour prévenir les récidives. Lorsque la fibrillation atriale est installée et que 1’on a
renoncé a toute réduction, les bétabloquants et le vérapamil sont utiles pour ralentir la

fréquence cardiaque.

Le traitement anticoagulant est prescrit systématiquement et largement du fait du
risque thrombo-embolique (accident vasculaire cérébral) important. Le seuil de
prescription des antivitamines K doit étre bas et peut inclure des patients aprés leur

premier épisode de fibrillation atriale paroxystique.
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C. Endocardite infectieuse :

Une greffe infectieuse avec endocardite est rare mais réelle particulierement chez
les patients avec une obstruction au repos ou avec une insuffisance mitrale. Le site de
la végétation est classiguement la valve mitrale antérieure et le septum
interventriculaire au niveau de I’obstruction mais surtout au niveau du point de contact
valve mitrale septum. Les valves aortiques peuvent aussi étre touchées. L’incidence de
I’endocardite a été évaluée a 1,4 pour 100000 patients/an.

Ainsi, un traitement prophylactique de 1’endocardite infectieuse est préconise
chez les patients avec une obstruction ventriculaire gauche a I’effort ou au repos
devant subir un geste dentaire ou chirurgical a risque de bactériémie.

D. Mort subite :

« L’étiquette mort subite devrait étre réservée aux sujets qui vaquent a leurs
occupations habituelles, succombent de facon absolument inopinée, imprévisible et
immeédiate, en dehors de toute action extérieure et dans un delai de quelques minutes,
c’est-a-dire en dehors de tout syndrome observable».

Dans la population générale, la mort subite demeure la complication redoutée de
la maladie par sa gravité et son caractere imprevisible, pouvant constituer la premiére
manifestation de la maladie (plus de 40 % des cas). Son incidence est d’environ 1 %
par an chez I’adulte, 2 a 4 % chez les enfants et les adolescents.

Elle est habituellement en relation avec une tachyarythmie ventriculaire, le
stimulus initial pouvant étre variable (trouble du rythme supraventriculaire, chute
excessive des résistances vasculaires a 1’effort, ischémie d’effort, augmentation brutale
du gradient intraventriculaire, troubles de conduction). Elle frappe souvent le sujet
jeune (50 % entre 10 et 25 ans), et survient volontiers au cours ou au décours immeédiat
d’un effort physique important (40 % des cas) méme si elle peut aussi survenir en
dehors de ce contexte. Ainsi, la maladie constitue aux Etats-Unis la premiére cause de
déces chez le sportif de moins de 35 ans.
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La mort subite du sujet sportif est définie par 1’apparition brutale et inattendue,
en dehors de tout traumatisme severe, d’un arrét cardiorespiratoire chez une personne
alors considerée en bonne santé, durant ou jusqu’a une heure suivant la pratique d’un
sport. Alors qu’il existe un relatif consensus dans la littérature pour définir le sportif
jeune comme étant 4gé de moins de 35 ans, il faut en revanche noter une certaine
imprécision sur le terme « sportif » : en effet, selon les études, les déces recensés sont
soit uniquement ceux survenus chez des sportifs professionnels et/ou réguliérement
entrainés, soit de maniére plus exhaustive tous les déces survenus a I’occasion d’une

activité sportive, qu’elle ait été pratiquée de maniére réguliére ou occasionnelle.

L’épidémiologie de la mort subite du sportif est assez difficile a établir
précisément, car les statistiques disponibles sur la fréquence des décés sont
généeralement établies a partir de populations et de circonstances tres différentes, et le
type et le niveau des sports pratiqués ne sont pas toujours documentés. De plus, la
plupart des études publiées & ce jour proviennent principalement des Etats-Unis et
d’Italie, et I’extrapolation des données d’un pays a I’autre est difficile en raison de
I’hétérogénéité des activités sportives pratiquées selon les pays. En France, a
I’initiative de I’INSERM, un registre a été mis en place en janvier 2005 pour une
période de 4 ans, afin de colliger tous les cas de mort subite survenus a 1’occasion

d’activités sportives [79].

Maron et al [80] en 1998 rapportent un taux annuel de 0.5/100 000 athletes
masculins entre 13 et 19 ans, se basant sur 1’analyse d’une population lycéenne du
Minnesota (pres de 1.5 million de sujets observés sur douze ans). D’autres études font
état d’un risque annuel allant de 0.35 a 1/100 000 athlétes ou recrues militaires
exposées a I’effort [81]. Les données les plus récentes proviennent d’Italie, grace a un
programme national de dépistage chez les athlétes engagés dans une pratique

compétitive (et ce dés I’adolescence), programme inscrit dans la loi depuis 1971.
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Corrado et al [82] publient en 2003 une étude prospective sur une population de pres
de 1.4 million (&gés de 12 a 35 ans), dont 112 000 athlétes. L’incidence de MSC s’y
éléve a 2.3/100 000 athletes par année, soit trois a cing fois plus importante que dans
les études américaines. Ces données toutefois ne permettent pas de calculs d’incidence
sur une population sportive plus élargie. Cette incidence moyenne de la mort subite
chez le sujet sportif d’environ 1 a 2 cas pour 100 000 doit étre mise en paralléle avec
I’incidence prés de 100 fois plus élevée de la mort subite dans la population générale
(environ 1 pour 1000 habitants) [78].

L’age est de trés loin le premier élément & prendre en considération vis-a-vis de
I’incidence de la mort subite du sportif. La mort subite des jeunes sportifs de moins de
35 ans est heureusement un événement peu fréquent si on la rapporte a la masse des
sportifs pratiquants. Le risque de mort subite chez des jeunes sportifs serait 2,5 a 2,8
fois plus élevé que dans la population générale de cet age. Cela signifie que le sport de
compétition présente un risque spécifique chez les sujets prédisposés a la mort subite
et que certains d’entre eux ne seraient pas morts en 1’absence de compétition ou
d’entrainement tres soutenu. Apres 35 ans le tribut est plus lourd et directement en
relation avec la maladie coronaire athéromateuse. Le nombre de 1000 a 1500 sportifs
tous &ges confondus mourant subitement en France chaque année au cours ou au
décours immédiat d’un entrainement ou d’une compétition est classiquement retenu.
Ce chiffre est étonnamment bas si on le compare au nombre de morts subites tout
venant classiquement admis autour de 40 000 par an en France et il fait évoquer par

simple comparaison le réle protecteur de I’exercice physique.
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Concernant le sex-ratio, la mort subite du sportif est une pathologie qui présente
une tres nette predominance masculine, avec prés de 90 % des cas recensés chez des
hommes, ceci trouvant plusieurs explications. Selon certains auteurs, la premiere
raison, d’ordre statistique, serait liée au faible nombre de femmes pratiquant certains
sports de masse tel le football. D’autre part, le type et la maniére de pratiquer les sports
par les femmes, ainsi que le nombre moins important de femmes pratiquant un sport a
un haut niveau, contribueraient également a cette prédominance masculine. Par
ailleurs, certaines hypotheses mettent en avant la « protection hormonale » des femmes
qui développent des pathologies cardiaques environ 10 ans plus tard que les hommes,
ce qui se traduit par un taux plus faible de lésions coronaires et/ou d’hypertrophie

myocardique en comparaison avec des hommes de méme age.

Enfin, indépendamment de la variabilité des activités sportives pratiquees, des
différences ethniques ont été avancées pour expliquer les différences d’incidence de
mort subite des sportifs observées selon les pays. En effet, en comparaison avec des
sujets de race blanche, les sportifs afro-américains présenteraient une incidence double
de mort subite, ceci devant étre mis en balance avec le taux significativement plus
élevé de la CMH retrouvée chez ces patients lors d’autopsies. Cependant, un dépistage
plus faible de ces pathologies dans cette population, qui serait en partie lié a des motifs

socio-économiques, pourrait également expliquer ces différences d’incidence.

Eckart et al [81] ont montre que la CMH est responsable de 13 % de mort subite
chez les militaires engagés nord-américains sur une periode de 25 ans. L’autopsie de
19 jeunes recrues de I’armée de I’air américaine morts subitement lors d’un effort

vigoureux a révélé deux cas de CMH [83].

La série de Maron et al [84] qui rapportent sur de nombreuses années 387 casde
morts subites chez des jeunes sportifs américains met en évidence qu’environ un tiers

(26,4 %) sonten rapport avec une CMH (tableau n°5).
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Corrado et al [82] publient en 2003 une étude prospective sur une population de
pres de 1.4 mio (ages de 12 a 35 ans), dont 112 000 athlétes. Il ressort de cette étude
que la DAVD est la cause principale de la mort subite (23 %), la CMH étant nettement
moins fréquente (2 %), fait mal expliqué, mais peut-étre di a une particularité
génetique géographique (la CMH est plus fréquente chez lez sportifs noirs), ainsi qu’a
une exclusion plus précoce des personnes avec une CMH en raison d’une culture du
dépistage systématique mieux ancrée en ltalie ( 10 % des cas de mort subite cardiaque

chez les non-sportifs est du a la CMH).
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Etiologies N %
Cardiomyopathie hypertrophique 102 26,4
Commotio cordis 77 19,9
Anomalies des artéres coronaires 53 13,7
HVG de cause indéterminée 29 7,5
Myocardite 20 5,2
Syndrome de Marfan 12 3,1
Dysplasie arythmogéne du VD 11 2,8
Pont coronaire 11 2,8
Sténose de la valve aortique 10 2,6
Athérosclérose des arteres coronaires 10 2,6
Cardiomyopathie dilatée 9 2,3
Dégénérescence de la valve mitrale 9 2,3
Asthme 8 2,1
Hyperthermie maligne d’effort 6 1,6
Overdose 4 1,0
Autre pathologie cardiovasculaire 4 1,0
Syndrome du QT long 3 0,8
Sarcoidose cardiaque 3 0,8
Traumatisme avec lésion cardiaque 3 0,8
Rupture d’une artére cérébrale 3 0,8

Tableau n°5 : Etiologies suspectées des arréts cardiaques sur une série de 387 jeunes athletes

américains victimes de mort subite, d’aprés Maron et al [84].
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1. Stratification du risque :

Tout porteur d’une CMH doit bénéficier d’une stratification du risque de mort
subite. Cette stratification fait 1’objet d’un bilan minutieux et s’appuie sur

I’interrogatoire ainsi que sur des examens non invasifs.

Parmi les facteurs de risque de mort subite dans la CMH, cing ont été reconnus

comme des facteurs de risque majeurs surtout chez 1’adulte jeune (avant 40-50 ans) :

<~ Histoire familiale de mort subite prématurée (>2 cas)

<~ Syncopes répétées (surtout chez I’enfant, a I’effort, ou inexpliquée)

< Tachycardie ventriculaire non soutenue (surtout si multiple, répétée ou
prolongée)

<> Réponse anormale de la PA a P’effort (PAS < 20-25 mm Hg, surtout
avant 50 ans)

< Hypertrophie importante (paroi > 30 mm)

Un seul des facteurs de risque majeurs n’a que peu de valeur prédictive positive
(VPP environ 15-20 %) et c’est 1’association de plusieurs d’entre eux qui doit étre
considérée, ainsi la présence de trois facteurs de risque majeurs (5 % des patients) a
permis de définir un sous-groupe avec un risque élevé de mort subite estimé a 6 % par
an. Ainsi, le suivi de 368 patients a permis d’observer que la présence de zéro, un,
deux ou trois facteurs parmi les quatre principaux était associée a une survie a 6 ans de
95 %, 93 %, 82 % et 36 % respectivement [85].

D’autres facteurs ont été avancés mais sont controversés et/ou reposent sur des
études de petite taille (ischémie myocardique, réserve coronaire abaissee, les
symptomes autres que les syncopes, pont myocardique, gradient intraventriculaire >
30 mm Hg, effort physique intense, rehaussement tardif en IRM cardiaque, arythmie
ventriculaire induite par la SVP (Stimulation Ventriculaire Programmée), ECG

endocavitaire fragmenté, mutation maligne...).
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2. Prévention de la mort subite :
2.1 Prévention individuelle en cas de CMH :

La découverte de la CMH proscrit toute compétition sportive. L’activité sportive
intensive de loisir est découragée mais ceci peut &tre modulé selon le type d’activité et
le niveau de risque individuel.

La prévention de la mort subite a consisté pendant longtemps a prescrire de
I’amiodarone. Les autres classes médicamenteuses comme les bétabloquants ou les
antiarythmiques de classe | n’avaient pas montré d’intérét. Plus réecemment, I'attention
s'est tournée vers le défibrillateur automatique implantable (ICD) en tant que
traitement préventif plus efficace de la mort subite.

a. Amiodarone :

L’efficacité de 1’amiodarone (dose d’entretien recommandée : 100 a 300 mg/j)
demeure controversée. Le suivi rétrospectif de cohortes a suggéré une réduction de la
mort subite dans certaines études mais pas dans d’autres. McKenna a comparé deux
cohortes de patients avec tachycardie ventriculaire au Holter et constaté que la
mortalité des patients étaient moindre sous amiodarone (dose de charge de 800 mg/j
pendant 7 j puis 300 mg/j en entretien) que sous antiarythmiques conventionnels
(aucun déces parmi 21 patients versus sept déces parmi 24, pendant un suivi de 3 ans)
[86]. Une étude plus récente va dans le méme sens [87]. Ces données sont cependant
limitées par les faibles effectifs et surtout par le caractére rétrospectif de 1’étude,
source de nombreux biais potentiels. La prudence est d’autant plus nécessaire que des
résultats opposés, suggérant un effet proarythmogene, ont été retrouvés par
Fananapazir. Cinquante patients (42 % avec tachycardies ventriculaires au Holter) ont
été traités par amiodarone (dose de charge de 1 600 mg/j pendant 10 j puis 400 mg/j)
et suivis pendant une moyenne de 2 ans. Sept morts subites sont survenues, alors
méme que les tachycardies ventriculaires présentes initialement sur les Holters avaient
disparu sous traitement [87]. Les fortes doses utilisées dans cette étude rendent peut-
étre compte des résultats obtenus.
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b. Défibrillateur automatique implantable :

Chez le patient a haut risque de mort subite, la prise en charge fait désormais
appel au défibrillateur automatique implantable. La principale étude est rétrospective
et concerne le suivi de 128 patients agés de 40 ans en moyenne et suivis pendant 3 ans
[88]. En prévention secondaire (apres arrét cardiaque récupéré ou tachycardie
ventriculaire soutenue, n = 43 patients), le taux de choc approprié était de 11 % par an.
En prévention primaire (devant des facteurs de risque, n = 85 patients), le taux était de
5 % par an. Il n’y a eu aucun événement clinique grave qui n’ait été associé a un choc
approprié, et une arythmie ventriculaire documentée. L’expérience du multicentre
international (Etats-Unis et plusieurs pays européens y compris 1’Espagne) dans le
suivi de plus de 500 patients atteint de CMH et porteurs du défibrillateur a montré que
20 % des patients ont eu un choc approprié et 60 %ont eu plus qu’un choc approprié.
Le taux de choc approprié était de 11 % par an en prévention secondaire et de 4 % en

prévention primaire [89].

Ceci confirme au passage que le mécanisme prédominant de mort subite dans la

CMH est bien rythmique et ventriculaire.

Toute la discussion en situation de prévention primaire est de parvenir a définir le
groupe de patients a haut risque de mort subite qui doit bénéficier du défibrillateur. La
Société européenne de cardiologie a récemment proposé I’implantation a partir de la
présence de deux facteurs de risque majeurs. Pour les patients qui ne présentent qu’un
seul facteur de risque majeur, la prescription d’amiodarone représente une alternative

raisonnable [90].

Pour notre part, I’amiodarone n’a pas été prescrit ; le patient n’a pas présenté de
troubles de rythmes et il est sous traitement anti—ischémique (bétabloquant et
inhibiteur calcique) qui risque d’induire une bradycardie sinusale ou bloc

auriculo—ventriculaire par interaction avec I’amiodarone.
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2.2 Prévention de la mort subite du sportif [78,91,92,93,94] :

La mort subite du sportif est un sujet qui revient réguliéerement a la une de
I’actualité lors de la survenue de cet événement chez un sportif plus ou moins connu,
conduisant a son déces ou a sa survie, et ce lors d’une compétition sportive sous le feu
des caméras. En effet, malgré leur incidence relativement limitée, il faut reconnaitre a
ces accidents un impact socioculturel majeur, d’une part parce qu’ils concernent des
sujets jeunes dans la force de I’age avec I’image de I’athléte en parfaite santé
apparente, d’autre part en raison de la présence de nombreux spectateurs et/ou de
médias assistant a ces morts subites « en direct ». Enfin, I’intérét d’un dépistage
systématique a été renforcé avec 1’éviction récente des compétitions de sportifs
professionnels trés connus en raison de la découverte d’anomalies cardiovasculaires

exposant au risque de mort subite.

Parmi les tres nombreuses étiologies de mort subite du sujet sportif (tableau n°5),
il apparait que plus de 90 % des déces sont liés a une pathologie cardiaque,
généralement jusqu’alors restée asymptomatique. Ces pathologies différent en fonction
de I’age, avec la maladie artérielle coronarienne se taillant la part du lion (dans pres de
80% des cas) chez les sujets de plus de 35 ans. Chez le jeune athléte, La CMH est
I’étiologie la plus fréquente de MSC aux Etats-Unis. Les études italiennes retiennent la
CMAVD comme cause principale, la CMH étant nettement moins fréquente, fait mal
expliqué, mais peut-étre dii a une particularité génétique géographique, ainsi qu’a une
exclusion plus précoce des personnes avec une CMH en raison d’une culture du

dépistage systématique mieux ancrée en ltalie.
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Une stratégie de prévention de ces morts subites doit étre axée sur :

a. Optimiser le dépistage des pathologies susceptibles de se compliquer de
mort subite :
En 1994, faisant suite a quelques déces d’athlétes d’élite célébres, I’ American

Heart Association (AHA) a réuni un panel d’experts afin d’établir des
recommandations pour la participation a des activités sportives en presence de
certaines pathologies cardiovasculaires. La question du type de dépistage a réaliser
(et pour quels athletes) s’avere nettement plus compliquée, car 1’on comprend bien que
les pathologies recherchées sont rarement détectables par des méthodes simples et peu
colteuses. En plus de la question du rapport colt/bénéfice, viennent s’ajouter des
considérations d’ordre légal et éthique. En 1996, ’AHA édicte des recommandations
pour le dépistage des athletes au niveau scolaire des le lycée, les activités sportives aux
Etats-Unis étant toujours couplées aux écoles. Il s’agit d’effectuer une anamnese
personnelle et familiale spécifique, ainsi qu’un examen physique ciblé (figure n°21).
Le groupe d’experts renonce a I’ECG pour des raisons pratiques, économiques, et
aussi compte tenu du fait que beaucoup de modifications éléctrocardiographiques ne
sont pas suffisamment spécifiques. Il en va de méme pour 1’échocardiographie, ou un
souci majeur est celui des faux-positifs générés par 1’identification d’hypertrophie
limite, génératrice de difficulté diagnostique et d’inquiétude pour [P’athléte et
I’institution. Les faux-négatifs sont aussi importants, avec la difficulté d’identifier une
anomalie des artéres coronaires, une dysplasie arythmogene du VD, ou une CMH
d’expression clinique tardive. Les codts paraissent prohibitifs pour un résultat limite.
Des tentatives d’évaluation de programmes locaux d’échocardiographie «limitée» pour
dépistage rapide (une seule vue parasternale, durée environ 2 min, colt 15 $) ont
conclu a la faisabilité d’un dépistage efficace mais difficilement reproductible a grande
échelle. La position de ’AHA n’a pas été modifiée depuis 1996, bien que les

recommandations pour la participation des athlétes avec atteintes cardiovasculaires
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aient eté revue en 2005 (36e Conférence de Bethesda) [19]. L’efficacité de telles
mesures de dépistage n’a pas été étudiée aux Etats-Unis, mais comme pour toutes
recommandations, il convient d’abord de savoir si celles-ci sont appliquées de maniere
adéquate. Ceci n’est de loin pas le cas dans la majorité des universités et lycées
ameéricains. En effet 50% des établissements ne respectent pas au moins 9 des 12

criteres de I’AHA, alors méme qu’ils pratiquent I’examen de pré-participation.

D’autre part, certains états du pays permettent a des assistants médicaux,
chiropraticiens ou préparateurs physiques de pratiquer ’examen, sans qu’il y ait de
certification d’aptitude a le faire correctement. Lorsquun médecin s’occupe
directement de cet examen, 75% des praticiens sont spécialistes en orthopédie, avec
une connaissance moins spécialisée des problémes cardiovasculaires. On comprend
donc qu’un tel programme de dépistage ne puisse qu’étre sub-optimal, d’ou le souhait
de developpement et de diffusion d’un questionnaire national (anamnese et examen
physique) qui intéegres les recommandations de ’AHA et que les examens soient

pratiqués par des medecins spécialisés.

En 1971, le gouvernement italien a instauré une loi de «protection médicale des
activités sportives» [95], imposant un screening de toute personne participant a une
activité sportive organisée et compétitive. Cet examen de pré-participation comporte,
en plus des directives de ’AHA, un ECG et un test d’effort sous-maximal et doit étre
répété chaque annee. Une echocardiographie est pratiquée d’emblée chez les athletes
d’élite. La loi stipule également que le médecin accrédité (spécialisé en médecine du
sport) est seul juge quant a I’aptitude de 1’athléte a participer et en conséquence peut
étre tenu pour responsable sur le plan pénal en cas de non-détection d’une pathologie
qui aurait nécessité une exclusion de 1’athléte. En analysant un sous-groupe de 125 000
athletes sur 20 ans, 3190 ont été exclus (2.5%), pour la moitié en raison de troubles

cardiovasculaires (troubles du rythme, valvulopathies, cardiomyopathies) [96]. Il est
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toutefois estimé que ce vaste et ambitieux programme national ne touche actuellement
pas plus de 50 % de la population ciblée. Une évaluation sur 17 ans publiée en 1998
note 49 athletes décédés (1.6/100 000 par an) avec 1 seul cas de CMH étonnement
[97]. En regardant les 33 000 athlétes évalués, 1058 ont été exclus, dont 59% pour
raisons cardiovasculaires et 22 cas de CMH, dont I’exclusion pourrait avoir change la
répartition des causes de déces en faveur de la dysplasie du VD, beaucoup plus
difficilement détectable lors du screening. L’étude la plus intéressante vient d’étre
publiée par Corrado et al [98]. Elle établit une diminution drastique du taux de MSC
chez I’athléte entre la période autour de I’implémentation du programme de dépistage
comparée a la situation récente, 25 ans plus tard. Ce taux passe de 4.0/100 000 par an a
0.43/100 000 par an, soit une baisse de 89% alors que le nombre de déces chez les
sujets non examinés restait inchangé. La majeure partie de cette baisse est due a moins
de cas de cardiomyopathie (CMH ou CMAVD). Les auteurs concluent a la pertinence
d’un tel programme de dépistage, surtout dans la détection des cardiomyopathies, avec
des faiblesses encore présentes pour la détection des anomalies des artéres coronaires
et de la maladie coronarienne athéromateuse. En 2005, la Société Européenne de
Cardiologie (ESC) propose de nouvelles recommandations pour le dépistage,
s’inspirant largement de 1’expérience italienne pour intégrer ’'ECG dans les mesures
de bases. Parallelement, en décembre 2004, une commission d’expert sous 1’égide du
CIO (comité international olympique) a édicté les «recommandations de Lausanne»

pour I’examen de pré-participation, similaires a celles de I’ESC.
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L’ECG de repos, associé a un examen clinique bien conduit, est plus performant
que ce seul examen. En effet, I’examen clinique seul ne permet de détecter que 3 a 6 %
des pathologies cardiovasculaires a risque alors que s’il associé a I’'ECG, 60 % des
cardiopathies a risques potentiels peuvent étre détectées. De plus ’ECG a une grande
sensibilite (98 %) et une bonne valeur prédictive négative (95 %). Enfin le colt de
I’ECG est relativement faible et son rapport codt-efficacité est validé. Il faut cependant
prendre en compte la particularité du cceur d’athléte. En outre, le medecin doit étre

suffisamment formé a la lecture de I’ECG.

Concernant I’épreuve d’effort, une étude a montré qu’il fallait explorer 200 000
jeunes pour détecter 1 000 pathologies et sauver une vie. En revanche, explorer 1 000
sujets de plus de 35 ans suffit pour repérer 100 pathologies et sauver une vie. Il faut
donc cibler les épreuves d’effort. Il faut noter que ces épreuves qui doivent étre
réellement maximales permettent de détecter d’autres risques (capacité physique,
arythmie), mais que les faux positifs sont nombreux chez le sportif (10 %) et que ces
épreuves peuvent étre faussement rassurantes. En effet, une épreuve d‘effort n’est
jamais une « assurance tout risque ». Cet examen détecte mal le risque d’accident
coronaire aigu. Le praticien doit donc toujours insister pour que le sportif soit a

I’écoute de ses symptomes.

Enfin, 1I’échocardiogramme de repos est nécessaire uniqguement a visée diagnostic
et non pour suivre ’entrainement. Il peut étre fait en cours d’effort lorsque 1’indication
est posée. Cet examen est tres fiable, cependant chez le sportif le diagnostic
différentiel entre « cceur d’athléte » et pathologie n’est pas toujours simple ; Une

bonne expérience de I’échographiste dans ce domaine est donc nécessaire.
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En France, les textes Iégaux varient selon le mode de pratique [54]. En bref, les
activités et sports de loisir, ainsi que les centres de « remise en forme », ne sont soumis
a aucun texte réglementaire officiel. Pour les sports pratiqués en compétition avec ou
sans licence, un certificat médical de non contre—indication est necessaire, méme si le
sportif ne participe qu’a une seule compétition dans I’année. La visite de non contre-
indication (VNCI) peut étre réalisée par tout médecin qui se sent compétent, et son
contenu, légalement libre, est a la discrétion du praticien. Enfin pour les sportifs de
haut niveau de performance, c’est-a-dire considérés comme les meilleurs de leur
discipline selon leur fédération, qui établit une liste revue annuellement, le bilan doit
étre réalisé par un medecin du sport. Il peut se faire aider par des spécialistes si
nécessaire (toujours pour 1I’échographie cardiaque). Le contenu de ce bilan est fixé par

la loi (figure n°22).

En conclusion, la survenue d’un accident cardiovasculaire sur le terrain renvoie a
une prévention insuffisante, puisqu’elle n’a pas permis de repérer le probleme
cardiaque. Le bilan cardiovasculaire est donc important dans le bilan du sportif. Il
repose surtout sur I’interrogatoire, sur I’examen physique et sur ’ECG de repos. Les
autres examens doivent étre ciblés. 1l faut parfois prendre des avis collégiaux. Le doute

est inacceptable, mais le risque zéro est impossible.
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Anamnese familiale

1. Mort subite cardiaque prématurée

2. Maladie cardiaque chez un parent de moins de 50 ans
Anamneése personnelle

3. Souffle cardiaque

4. Hypertension artérielle

5. Fatigue

6. Syncope/lipothymie

7. Dyspnée d’effort excessive/non-expliquée

8. Douleur thoracique a I’effort

Examen physique

9. Souffle cardiaque (couché/debout)

10. Pouls artériels fémoraux (pour exclure la coarctation de I’aorte)
11. Stigmates du syndrome de Marfan

12. Mesure de la pression artérielle humérale (assis)
Recommandations de la Société Européenne de Cardiologie (ESC)
Similaires a AHA avec adjonctions ci-dessous
Anamnese personnelle

Palpitations ou irrégularités du pouls

Examen complémentaire

ECG 12 pistes

Figure n°21 : Recommandations de I’American Heart Association (AHA) pour I’examen de pré-

participation des athlétes [93].
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e Examen médical deux fois par an
e Un ECG de repos annuel avec compte rendu médical

e Un ECG de repos avec compte rendu médical une fois dans la carriére. A répéter si

le premier est réalisé avant 15 ans

e Une épreuve d’effort maximal réalisee par un médecin selon les modalités en accord
avec les données scientifiques actuelles en 1’absence d’anomalie cardiovascualire de
repos, clinique, électrocardiographique et échocardiographique au moins une fois

tous les quatre ans

Figure n°22 : Contenu du bilan cardiovasculaire minimal a réaliser obligatoirement chez les
sportifs inscrits ou susceptibles d’étre inscrits sur les listes de haut niveau établies par leur
fédération [54].

132



La cardiomyopathie hypertrophique chez le sportif

c. Mieux préciser les limites entre adaptation physiologique
cardiovasculaire et pathologie :

Ces limites actuellement établies d’apres des données de la littérature médicale
sont susceptibles d’étre mieux précisées dans 1’avenir grace a 1’utilisation de nouvelles
technologies pour 1’étude du cceur des athlétes. Il faut aussi tenir compte d’une
éventuelle évolution des populations de sportifs ainsi que des méthodes
d’entrainement. Il parait donc indispensable de tenir a jour des tables de références
établies a partir de I’ensemble des parametres cardiologiques recueillis au cours de la

surveillance transversale des sportifs de haut niveau.

En cas de CMH, Il est occasionnellement difficile de distinguer ce qui releve de
la maladie hypertrophique et de 1’adaptation physiologique du cceur d’athléte, quand
bien méme les progres de I’échocardiographie soient d’une aide précieuse. La méthode
définitive fait intervenir une période de désentrainement chez I’athléte d’environ Six
semaines, apres laquelle on doit observer une diminution de I’hypertrophie, si celle-ci
était bien due a I’entrainement. Dans l'avenir, les tests génétiques peuvent étre utiles,

mais actuellement, la sensibilité des tests génétiques pour la CMH est seulement 50%.

De nombreux sportifs de haut niveau ont été diagnostiqués porteurs de la CMH

en pleine carriére. On citera a titre d’exemple (figure n°23):

< A la fin de la saison 2006/2007, libéré de sa derniére année de contrat avec
AJ Auxerre ou il a été formé, Johan Radet (né le 24 novembre 1976) est

prét a s'engager avec le Racing Club de Strasbourg. Mais le transfert avorte.

Lors de la traditionnelle visite médicale le médecin du club strasbourgeois
indique en effet que le joueur présente « une contre-indication médicale a la
pratique du sport de haut niveau ». Radet annonce qu'il met un terme a sa
carriére le 20 juillet 2007, aprés avoir obtenu confirmation par plusieurs

experts qu'il souffre de la CMH.
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<>

Le 27 juin 2008, alors qu'il est sur le point de s'engager pour un an avec le

Paris Saint-Germain, Lilian Thuram (né leler janvier 1972) annonce au

cours d'une conference de presse que des examens réalisés lors de la visite
médicale précédant la signature du contrat ont révélé qu'il souffre de la
CMH, ajoutant qu'il s'agirait de la méme maladie qui aurait codté la vie a
son frere sur un terrain de basket-ball. La décision quant a son éventuelle
signature au PSG est ainsi reportée au 30 juillet apres des examens
médicaux plus pousses (1’épaisseur de la paroi est de 14 mm). Lors d'une
conférence de presse, le ler ao(t 2008, le recordman des sélections en
équipe de France annonce sa décision de mettre un terme a sa carriére, a

I'age de 36 ans.
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B

Figure n°23 : Lilian THURAM (A) et Johan RADET (B).
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d. Préciser [’aptitude cardiovasculaire a la compétition d 'un sportif sur des

criteres validés :

Il est nécessaire de définir 1’aptitude médicale a la compétition sur des
connaissances médicales scientifiques reflétant 1’état actualisé des connaissances en
pathologie cardiovasculaire. La 36° conférence de Bethesda [19] est le texte de
référence utilisé en médecine du sport pour détermine I’aptitude aux sports de
compétition chez des athlétes présentant des anomalies cardio-vasculaires. Elle est la
référence légale aux USA. Elle n’est que consultative en France. Mais il faut
reconnaitre que ces recommandations sont d’avantage basées sur 1’expérience et le bon
sens que sur des séries bien établies qui le plus souvent n’existent pas en cardiologie

du sport.

Dans le cadre de la CMH, objet de notre étude, les recommandations de Bethesda
préconisérent I’exclusion de la compétition sportive avec exception possible pour les
activités de faible intensité (classe 1A). Cette recommandation est indépendante de
I'age, le sexe, et l'aspect phénotypique, et ne differe pas pour les athletes avec ou sans
symptémes, obstacle a I'éjection du VG, ou traitement préalable avec des médicaments
ou des interventions majeures : réduction septale chirurgicale ou non chirurgicale,
stimulateur cardiaque double chambre, ou défibrillateur automatique implantable. Bien
que la signification clinique et I'histoire naturelle du génotype positif-phénotype
négatif des individus n'est toujours pas résolu, il n’y a pas de données convaincantes
disponibles pour interdire le sport de compétition chez ces individus, en particulier en

I'absence de symptémes cardiaques ou d’antécédents familiaux de mort subite.
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e. Mieux prendre en charge les arréts cardiorespiratoires survenant lors de

la pratique sportive :

Ce sont les acteurs présents sur le terrain qui doivent étre capables de reagir
immeédiatement en cas d’arrét cardiaque. Il faut donc que les arbitres, entraineurs,
masseurs-kinésithérapeutes, éducateurs, etc. soient formés aux gestes qui sauvent. On
assiste actuellement a une prise de conscience de ce probléeme dans le monde sportif.
L’accés rapide a un defibrillateur automatique est bien entendu le complément
indispensable et il parait logique que les établissements sportifs en soient dotés

puisqu’ils recoivent des sportifs mais également du public.

L’organisation d’événements sportifs devrait systématiqguement comprendre la
mise en place de procédures permettant de faire face a un arrét cardiaque. Chaque fois
qu’une organisation efficace existe, le taux de survie apres arrét cardiaque d’un sportif

est important.

Aujourd’hui un gros effort est réalisé pour favoriser la présence de défibrillateurs
dans les stades comme dans les lieux publics et cela s’accompagne d’une meilleure

diffusion de la connaissance des « gestes qui sauvent » tres bien orchestrée.
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3. La situation au Maroc [99,100]:

Depuis son apparition dans les années 80 jusqu'a sa reconnaissance comme
spécialité médicale en 1993 et la création d'un cursus universitaire en 2005 a la faculté
de médecine de Rabat, la médecine du sport est arrivée tant bien que mal a se faire
connaitre et surtout a se faire une place au milieu sportif. Il existe, aujourd'hui, 400
médecins du sport au Maroc. lls exercent dans les secteurs public et privé et dans les
CHU. Malgré I'importance de cette médecine, il y a encore une certaine mefiance,
voire méme un rejet du corps médical dans la conception du travail dans son
intégralité, physique, psychique et medicale par les dirigeants sportifs. Nous n'avons
pas de statistiques au Maroc. Il n'y a pas de registre national ou sont notifiés les
accidents cardiovasculaires du sport. Il y a eu des morts subites médiatisés comme
celle de Feu Youssef Belkhoja du Wydad et celle d'Adil Tigradi de I'Olympique
Khouribga qui jouent en championnat de football de premiére division mais il y a eu
aussi des morts subites dans des matchs d'équipes de championnat de zone, de
championnat de quartier et dans d'autres sports que le football, handball, basket-
ball..... Selon Ahmed Bennis, professeur de cardiologie, chef de service de
cardiologie, CHU Ibn Rochd a Casa Blanca, on peut extrapoler et dire au vu du
nombre de pratiquants du sport au Maroc que nous avons un chiffre autour de 1.000
accidents cardiovasculaires par an si on prend en compte les sports de compétition et
de loisir. Mais la seule réponse a cette question est d'avoir un registre national ou sont
notifiés tous les accidents survenus dans la pratique sportive dans notre pays.

La mort subite du sportif au Maroc existe mais est certainement sous-estimé.
Selon des spécialistes, ces morts subites pourraient étre évitées au cas ou chaque club
fonctionnerait avec une équipe médicale qui assurerait, d'une part, I'éducation et le
suivi des sportifs, et, d'autre part, la mise en place des bilans médicaux, y compris ceux
cardiovasculaire complets. Or, comme toute médecine préventive passe par
I'anticipation des catastrophes, il est enfin temps d'imposer a l'ensemble des clubs
quels que soient leur taille et leur niveau d'avoir un médecin du sport. C'est méme une
urgence puisque le corps humain a des limites et le risque de mort brutale existe
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toujours lors de I'exercice du sport. Rappelons d'ailleurs que le risque de mort subite
du sportif est de 1 a 2 cas par an pour 100.000 pratiquants. Si le risque zéro n'existe
pas, on peut en revanche s’en rapprocher au maximum. C'est le cas en Allemagne, en
France ou aux Etats-Unis. Comment ?Il est d'abord urgent de combler le vide juridique
en la matiére, puisqu'au Maroc les clubs ne sont pas tenus de contrdler leurs adhérents,
au plan cardiologique. A I'exception des clubs de I'élite ou de certaines grandes
fédérations qui ont presque ce qu'il faut au niveau medical pour assurer le suivi de la
santé de leurs athletes ou joueurs, le tableau est peu reluisant. Les clubs amateurs,
toutes disciplines confondues, ne disposent pas de médecin du sport. Les mieux lotis
d'entre eux disposent d'un soigneur, généralement un ex-joueur sans aucune
connaissance particuliere de I'examen médical. «<On n'a méme pas de quoi faire
fonctionner I'équipe, comment voulez-vous qu'on engage aussi un médecin ?»,
s'interroge le président d'un club amateur. Un aveu qui en dit long sur le suivi médical
dans ces clubs. Pourtant, la majorité d'entre eux est consciente de I'importance de la
médecine sportive. Mais comme ils avancent, c'est la faute aux moyens qui ne leur
permettent pas d'engager un médecin proprement dit.

Ce qui revient a dire que les joueurs qui y évoluent ne sont pas suivis
médicalement.

Il est donc temps de donner un cadre juridique rigoureux a la médecine du sport
et de rendre obligatoire le suivi médical. Il est souhaitable que chaque club puisse
fonctionner avec une équipe médicale qui assurerait, d'une part, I'éducation et le suivi
des sportifs, et, d'autre part, la mise en place des bilans en collaboration avec les
cadres administratifs et I'encadrement technique.

Les fédérations sportives doivent faire pratiquer des contréles incluant un bilan
cardio-vasculaire complet. Comme il n'y a plus de temps a perdre, on peut, dans les
deux ou trois ans qui viennent mettre en place un contréle médical sérieux chez les
seniors, ceux pour qui le taux de risque est le plus élevé, pour ensuite le genéraliser
chez les juniors, puis les cadets, et ainsi de suite.
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Le Dr Amine Dorhmi, président de 1’ Association régionale de médecine du sport
de Rabat-Salé-Zemmour-Zaér, appelle a 1’élaboration d’une stratégie nationale pour
I’encadrement médical de I’activité physique et sportive. Elle se fera en plusieurs
phases. D’abord le recensement de tous les médecins du sport qualifiés sur le plan
national. Ensuite la création d’un service de médecine du sport au sein du ministére de
la santé. Enfin, la mise en place d’une consultation de médecine du sport dans les
formations sanitaires a proximité de la population, a savoir les centres de diagnostic.
Cette stratégie sera utile pour la pépiniere de grands sportifs de demain, et, surtout, a
accompagner les sportifs amateurs de masse, phénomene qui prend de I’ampleur dans
notre société.

» Role du médecin :

Il incombe au médecin de sport de détecter ces anomalies contre-indiquant la
pratique sportive ou tout du moins la restreignant, dans le but de prévenir la mort
subite. Les examens vont donc du plus simple au plus complexe et au plus colteux.
Les examens lourds ne sont nécessaires que pour certains sujets. Une étude de Rink
(1990-2003) portant sur 7000 athletes qui ont fait 1’objet d’une échocardiographie
montre que 11 % des sujets présentaient une anomalie. 3 % des sujets ont dd faire
I’objet d’un suivi. La contre-indication a la pratique sportive a concerné 0,5 % des
sujets.

Les critéres de contre-indication et d’indication sont les suivants : le niveau de
risque de mort subite ; le niveau de risque de séquelles ; le niveau de risque en
compétition ; le niveau de risque dans la discipline concernée ; le choix du critére sur
lequel la décision est fondée ;le choix d’un arrét temporaire ou définitif ; la possibilité
de résoudre le probléme a court terme ou avant une compétition programmee. Ces
criteres correspondent aux questions que se posent les sportifs.
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Le médecin peut prendre plusieurs décisions : un certificat de non-contre-
indication sans restriction ; un certificat temporaire d’aptitude sous réserve d’examen
complémentaire ; une contre-indication pour certaines disciplines. Les athlétes ne sont
pas forcement d’accord avec cette décision. Cela pose quelques problémes. Le
footballeur frangcais Omar Sahnoun, qualifié en équipe de France, offre un exemple
significatif : victime d'un malaise, son examen mit en évidence une anomalie rare, une
dysplasie arythmogéne du ventricule droit, qui ne le génait nullement, mais lui
interdisait la pratique du foot, a cause d’un rythme cardiaque irrégulier. Refusant le
verdict médical et sir de sa bonne forme physique, Sahnoun mourut d'un arrét
cardiaque lors d'un match avec des amis.

Si la surveillance des sportifs de haut niveau est actuellement bien définie, la
répartition de la responsabilité en matiére de décision d’aptitude est beaucoup moins
structurée. Lorsqu’un médecin « expert » refuse de rédiger un certificat de non contre-
indication en raison d’une suspicion de pathologie a risque de mort subite, il est trés
fréquent que le sportif se lance dans une quéte effrénée pour obtenir le certificat d’un
autre médecin. Dans 1’état actuel de la procédure, un seul avis médical favorable a la
poursuite de la compétition peut suffire a contrer tous les autres avis défavorables. Il
faut protéger le sportif contre lui-méme, contre d’éventuelles pressions de son
environnement et contre des décisions médicales inadaptées. Tout médecin peut étre
poursuivi devant les tribunaux si sa décision est jugée non conforme par I’intéressé ou
ses proches. Cela peut concerner une décision jugée imprudente si 1’intéressé autorisé
a poursuivre la compétition est victime ultérieurement d’un accident cardiaque mais
aussi une décision jugée « trop prudente » qui peut étre a I’origine d’un recours en

raison « d’une perte de bénéfices » pour I’intéressé.

Face a ce probleme, la décision pourrait étre prise a plusieurs niveaux puis
collectivement : médecin expert et médecin du suivi ; médecin fédéral ou directeur
médical national ; commission fédérale de décision d’aptitude.
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V. PRISE EN CHARGE DE I’ARRET CARDIAQUE SUR LE
TERRAIN [101,102,103] :

A. Généralités :

Le terme de mort subite d’origine cardiaque est utilisé pour décrire un arrét
cardiaque avec cessation d’activité cardiaque sans préjuger de la survenue ou non
d’une ressuscitation ou d’un retour spontané a un rythme cardiaque efficace. Cette
définition est approximative dans la mesure ou tous les patients ne décedent pas au

décours d’une mort subite d’origine cardiaque.

On peut alors individualiser deux entités en fonction de la récupération ou non
d’une activité circulatoire : I’arrét cardiaque et la mort subite d’origine cardiaque qui
se référent tous les deux a la cessation brutale d’activité cardiague associée a un
collapsus hémodynamique. Si une intervention de 1’extérieur restaure une activité
circulatoire, il s’agit d’un arrét cardiaque, en revanche si I’arrét cardiaque n’est pas

récupeéré, il s’agit d’une mort subite d’origine cardiaque.

Dans le passe, le terme de mort subite d’origine cardiaque était utilise méme si le
patient était vivant. Ces cas étaient considérés comme des morts subites récupérées ou
ressuscitées et les patients étaient alors des survivants d’une mort subite. Cette
terminologie étant source de confusion, des définitions plus claires et rationnelles ont
été proposées en 2006 par 1I’American College of Cardiology/American Heart
Association/Heart Rhythm Society (ACC/AHA/HRS). Le but de ces recommandations
est d’établir une définition s’appuyant a la fois sur des données électrophysiologiques
classiques et des notions cliniques. L’utilisation du terme mort subite perdure par

convention pour décrire une mort subite d’origine cardiaque quelque soit son issue.
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Les definitions proposées sont les suivantes :

Arrét cardio-circulatoire : cessation de I’activité cardiaque responsable d’un état
inconscient de la victime, sans respiration spontanée et sans activité circulatoire. En
I’absence de prise en charge thérapeutique adaptée, 1’arrét cardiaque évolue vers la
mort subite. L’arrét cardiaque devrait étre utilisé pour décrire un état réversible le plus
souvent par massage cardiaque associé ou non a une défibrillation. Le terme mort

subite ne devrait pas étre employé pour des événements dont I’issue n’est pas fatale.

La mort subite de I’adulte sous la forme d’un arrét cardiaque (AC) inopiné
constitue un véritable probléme de santé publique. Elle est en effet responsable de prés
de 60 000 déces par an en France et d’environ 200 000 en Europe. Elle est
principalement provoquée par la survenue d’une fibrillation ventriculaire (FV)
d’emblée ou a la suite tachycardie ventriculaire (TV) sans pouls. La cause de ces
troubles du rythme est principalement liée a la maladie coronaire, mais d’autres

origines sont possibles principalement chez le jeune sportif (CMH).

La survie de ces AC est étroitement liée a la précocité et a ’efficacité de leur
prise en charge. Dans ce but, depuis plus de 20 ans, un effort international a éte
entrepris pour la rationaliser et la formaliser. L’ILCOR (International Liaison
Committee on Resuscitation), regroupant la majorité des sociétés scientifiques traitant
de I’AC, qui était déja a I’origine les recommandations précédentes datant de 2000, a
réalisé en 2005 une mise a jour du consensus scientifique international. Ce consensus a
été publié fin novembre sous forme de recommandations de pratiques cliniques pour
I’Europe par I’ERC (European Resuscitation Council). Sous 1’égide de la SRLF
(Société de Réanimation de Langue Francaise) et de la SFAR (Société Francaise
d’Anesthésie et de Réanimation), des experts se sont réunis en 2006 pour éditer les

recommandations francaises.
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La mort subite chez le jeune sportif est un événement rare, mais toujours
dramatique (figure n°24). Malgré des progrés, le dépistage ne permet pas de
diagnostiquer I’ensemble des maladies cardio-vasculaires dont le jeune athlete peut
étre atteint. Dés lors, du fait de ses caractéristiques, le défibrillateur semi-automatique
(DSA) semble étre un équipement de choix sur un stade ou dans un gymnase. En
permettant une défibrillation rapide et efficace, il permettrait de sauver la plupart des
victimes. Le DSA équipe déja les grands clubs sportifs et les équipes professionnelles.
Sa diffusion doit étre plus large et doit s’accompagner des mesures de formation

indispensables a sa bonne utilisation.
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Figure n°24 : Marc Vivien Foé : écroulé sur le terrain lors
du match Cameroun / Colombie en 2003.
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B. La chaine de survie :

Le principal facteur pronostique des morts subites est le délai avec lequel on
rétablit la circulation spontanée. La « Chaine de survie » decrit la stratégie la plus
efficace pour atteindre cet objectif et donc améliorer la survie des patients atteints
d’une FV ou d’une TV sans pouls. Le taux de survie peut atteindre 30 %, alors qu’en
I’absence d’organisation, il dépasse rarement 5%. La « chaine de survie » associe 4

maillons interdépendants :

<> Une alerte immédiate, en téléphonant aux services de secours par I’appel au
15 au Maroc.

<> Une réanimation cardiopulmonaire (RCP) de base entreprise par tout témoin
présent sur les lieux.

<> Une défibrillation précoce par les témoins ou par des secouristes.

<~ Une réanimation médicalisée prise en charge par une équipe médicale.

Les maillons de cette chaine ont un poids pronostique différent. La RCP de base
et la défibrillation précoces ont un effet majeur sur le pronostic; celui de la réanimation
specialisée semble plus faible et ne peut en aucun cas compenser la défaillance des

précédents.
1. LaRCP de base :

Le role fondamental de la RCP de base est bien souligné dans les
recommandations 2005. Cette réanimation basique, sans matériel, réalisée par les
témoins de 1I’AC, améliore considérablement le pronostic, surtout si on y associe une
défibrillation la plus précoce possible. Ainsi, il faut noter que chaque minute d’AC
sans RCP diminue les chances de survie de 7 a 10 % et que la précocité et la poursuite,
avec le minimum d’interruption, de la RCP est essentielle pour le pronostic. Un effort
de simplification de ces gestes, visant a en faciliter I’enseignement a grande échelle et

la mise en ceuvre par le public, est aussi intégré dans les recommandations 2005.
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1.1 Détection de /’AC :

L’accent est mis sur une volonté de simplification de la RCP de base et des
gestes pour faciliter leur enseignement au grand public. Ainsi, il est admis que la
détection de 1I’AC par le public se heurte a la prise du pouls qui n’est pas un geste
simple. L’utilisation de «I’absence de signe de vie», (sujet aréactif, ne respirant pas...),
recommandée en 2000 pour remplacer la prise du pouls, est en fait rendue complexe
par la présence de gasps agoniques pris a tort pour des inspirations spontanées. Apres
avoir libéré les voies aériennes en attirant le menton vers le haut (la subluxation du
maxillaire est réservée aux professionnels et n’est plus enseignée au public), il est donc
recommandé en 2005 pour le public, si la ventilation est anormale, d’alerter les
secours en appelant le 15 et de commencer la RCP.

1.2 Ventilation par le bouche-a-bouche :

La ventilation par le bouche-a-bouche au cours de la RCP a fait I’objet d’une
réévaluation importante. Dans les minutes suivant immediatement I’ AC, elle n’est pas
absolument nécessaire, et les besoins ventilatoires au cours de la RCP sont limités. Un
volume courant trop important favorise, en 1’absence de protection des voies
aériennes, la régurgitation du contenu gastrique avec risque d’inhalation. La
ventilation interrompt le massage cardiaque externe (MCE), avec des effets négatifs
sur la survie. Il manque des arguments scientifiques pour déterminer précisément les
parameétres de la ventilation durant la RCP, mais on recommande en 2005 de réaliser
chaque insufflation lentement, pendant environ 1 seconde (au lieu de 2 secondes
comme cela était enseigné précédemment) avec un volume courant suffisant pour
assurer un soulévement du thorax de la victime. Ceci prevaut également pour la
ventilation au masque avec un ballon auto-remplisseur. La crainte d’une contamination
au cours du bouche-a-bouche reste un probleme d’actualité. Le risque de transmission
de maladie infectieuse par voie respiratoire impose au Ssauveteur de se protéger
efficacement. Plus que le VIH dont la transmission n’a pas été rapportée, le risque
concerne surtout la tuberculose.
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2.3 Massage cardiaque externe (MCE) :

Les compressions thoraciques par le MCE sont prioritaires et peuvent étre
débutées sans ventilation. Le MCE engendre un débit cardiaque minimal pour la
perfusion des coronaires et du cerveau. La majorité des recommandations concernant
ce geste ont été extrapolées a partir de travaux d’expérimentation animale. Elles
retiennent la nécessité de rendre le MCE le plus continu possible, en limitant
drastiquement les interruptions et en reprenant les compressions thoraciques le plus
vite possible. Sa fréquence est de 100/min avec une dépression de 4 a 5 cm du thorax
chez un adulte et un temps égal de compression et de relaxation du thorax. On a
souligné I’importance de respecter completement la période de relaxation du thorax
aprés chaque compression car elle conditionne I’efficacité du geste. Plusieurs
techniques de positionnement des mains sur le thorax pour réaliser le MCE ont été
décrites, mais aucune n’a montré une efficacité supérieure par rapport aux autres. La
plus simple a réaliser et la plus didactique a été retenue : placer la paume de la main au

centre du thorax (figure n°25).

Le choix du rapport entre les compressions thoraciques et les insufflations a été
un point des recommandations 2005 particulierement discuté. Malgré le manque
d’études cliniques, il semble d’apres les résultats expérimentaux que le rapport 15
compressions pour 2 insufflations, autrefois recommandé, ne soit pas le plus adéquat.
Le rapport 30 pour 2 a été retenu en 2005, tant pour la réanimation de I’adulte que
pour celle de I’enfant. Cette technique permet de réduire les interruptions du MCE
dues a la ventilation. Elle facilite de plus 1’enseignement, en évitant d’avoir a

mémoriser plusieurs rapports, source de confusion pour le public.

148



La cardiomyopathie hypertrophique chez le sportif

On peut parfois effectuer un MCE sans ventilation. Les résultats experimentaux
montrent que le MCE seul est aussi efficace que si on associe une ventilation dans les
premiéres minutes qui suivent un AC provoqué par une autre cause qu’une asphyxie.
Le MCE seul est en tout le cas plus efficace que I’absence de MCE ! Le public est
donc incité a réaliser le MCE méme s’il ne veut pas ou ne peut pas réaliser la
ventilation par le bouche-a-bouche. Le nouvel algorithme résumant la RCP de base est
représenté sur la figure n°26. Il faut noter que la réanimation commence par le
massage cardiaque et que la ventilation n’est réalisée qu’aprés une serie de 30

compressions thoraciques.

Malheureusement, la RCP d’un arrét cardiaque méme lorsqu’il survient en
présence d’un témoin (70 % des arréts cardiaques en France) le taux de réanimation
par ces témoins reste trés bas, seulement de 1’ordre de 10 & 15 %. A I’opposé, dans une
série récente de 20 520 arréts cardiaques extrahospitaliers survenus dans 10 villes
nord-américaines, Nichols et al ont observé un taux de réanimation cardiopulmonaire

non spécialisée par les témoins de 31,4 % [104].

Au Maroc, nous souhaitons améliorer notre prise en charge dans le diagnostic,

I’alerte et la pratique de la RCP par les témoins.
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Figure n°25 : Massage cardiaque externe.
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2. La défibrillation :
2.1 Importance des DSA :

Tout retard a la défibrillation a un effet trés négatif sur la survie des morts subites
par FV ou par TV sans pouls. On estime ainsi que toute minute perdue en attendant la
défibrillation correspond a une chute de 7 a 10 % (de 3 a 4 % si une RCP est
entreprise) du taux de survie. De nombreux travaux ont confirmé que la réduction du
délai entre la survenue de I’AC et la défibrillation améliore le pronostic. Ils ont conduit
a promouvoir la réalisation de la défibrillation précoce en permettant sa réalisation par
les premiers intervenants et a créer des défibrillateurs adaptés a cet usage. La premiére
évolution avait été de permettre la réalisation de la défibrillation par des secouristes.
Ainsi, depuis plus de 10 ans, la défibrillation précoce réalisée par des secouristes s’est
révélée beaucoup plus efficace que la défibrillation tardive réalisée alors
exclusivement par des médecins. Cela a été rendu possible par 1’évolution
technologique des défibrillateurs. En effet, les DSA suppriment 1’étape diagnostique,
c’est I’appareil grace a son systeme informatique qui analyse le rythme cardiaque et
prépare la délivrance du choc électrique si celui-ci est nécessaire. La fiabilité des
défibrillateurs automatisés externes actuels est excellente. lls permettent de défibriller
trés vite et en toute securité.

La dotation tres large des secouristes en défibrillateur automatisé externe et leur
formation obligatoire a cette technique ont permis une réduction importante des délais
de défibrillation. Cependant malgré des efforts importants pour accélérer I’intervention
des secouristes, I’objectif de délivrer le premier choc électrique en moins de 10 min
aprés I’AC est difficile a obtenir. Cet objectif parait méme illusoire pour les sites
éloignés des casernes de pompiers ou difficile a atteindre. Ainsi, pour obtenir un gain
de temps supplémentaire, la défibrillation doit étre accomplie avant méme 1’arrivée de
secours organisés, et donc par un témoin de I’AC ou un intervenant de proximité
immediate. Cette défibrillation par le public est considérée comme le moyen le plus
rapide possible de traiter la FV ou la TV sans pouls et de rétablir la circulation
spontanée. En France, ce dispositif est en cours de développement. Dans ce but, en mai
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2007, un décret a autorise 1’utilisation du défibrillateur semi-automatique par le public.
On estime que potentiellement la généralisation du DSA par le public peut permettre
de sauver 3000 a 4000 vies par an en France.

2.2 Les expériences de défibrillation par le public :

Les preuves confirmant I’intérét de la défibrillation précoce par le public sont
nombreuses dans les pays anglo-saxons. Ainsi, 1’utilisation, dans les casinos de Las
Vegas, de défibrillateurs par des vigiles, ayant recu une formation rapide, s’est révelée
tres efficace. Ces personnels ont obtenu des taux de survie extraordinaires dépassant
les 60 %, lorsque le geste est effectué en moins de 4 min, confirmant ainsi le bénéfice
majeur de la réduction du délai de défibrillation. Plus intéressante encore a été
I’expérience de 1’aéroport de Chicago ou plus de 50 défibrillateurs ont été mis en «
libre-service » a la disposition du public. La survenue de 21 AC en 2 ans a conduit a
défibriller 18 FV, dans 11 cas efficacement, avec 10 survivants sans séquelle
neurologique. L’utilisation de personnels de proximité ciblés comme des policiers en
patrouille a de méme permis une défibrillation plus rapide qu’avec les secouristes
traditionnels. D’autres expériences ont été réalisées en Europe notamment en Grande-
Bretagne ou depuis plusieurs années est généralisee la possibilité de défibrillation par
le public ou par des intervenants de proximité. Ainsi, a Piacenza en ltalie, un
triplement de la survie des AC survenant dans la rue a été observé en mettant en libre-
service des DSA dans certains sites trés fréquentés. En France, plusieurs expériences
sont en cours. La premiere a été réalisée a Montbard (Cote d’Or) ou des DSA ont été
mis a la disposition du public en 2006. Les premiers résultats sont positifs méme si les
AC sont statistiguement rares dans une ville de cette taille. Les grandes
agglomérations telles que Paris ou Marseille sont en train, elles aussi, de s’équiper.
Cependant, il existe un risque d’échec. Plusieurs études ont souligné les failles
possibles des programmes de DSA par le public. Elles sont représentées par une mise
en place de defibrillateurs dans des sites non adaptés, ou 1’absence d’implication du
public.
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2.3 Information et formation du public :

a. Campagnes d’information . Pour étre utilisé, le DSA nécessite d’étre
connu du public. Il est nécessaire de mettre en ccuvre une campagne d’information
utilisant tous les supports (écrits, multimédia) et tous les vecteurs disponibles. Cette
campagne comprend un affichage public, I’annonce dans les journaux locaux ou
régionaux, des messages a la radio et a la télévision. Des réunions d’information
publiques, avec des démonstrations, par des professionnels de la santé et du secours,
des gestes a effectuer sont aussi utiles.

b. Formation du public : Il est maintenant clairement établi qu’une
formation treés courte suffit pour utiliser un DSA. De bons résultats ont été obtenus
avec des formations de quelques dizaines de minutes. Ainsi, il a pu étre montré que
15 min de formation ultracourte permettent encore a des étudiants de réaliser
efficacement la défibrillation automatisée externe, 6 mois apres la formation.
L’utilisation du DSA, guidé par 1’appareil lui-méme est suffisamment simple pour
qu’une rapide démonstration suffise a en expliquer I’emploi. Un auto-apprentissage
par des moyens multimédias peut suffire pour I'utiliser.

2.4 Sites d’implantation des défibrillateurs :

Le choix d’implantation des DSA doit étre réalisé aprés une étude rigoureuse
portant sur une cartographie des lieux ou sont survenus de tels événements et sur une
analyse de I’accessibilité des secours. La forte probabilité d’une présence inopinée
d’un professionnel du soin ou du secours doit également étre prise en compte. Une
visite sur site, par des professionnels de la santé et du secours est nécessaire pour
déterminer avec exactitude I’emplacement ou le défibrillateur doit étre installé et

s’assurer de sa visibilité et de son accessibilité pour le public.
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2.5 Défibrillateurs semi-automatiques ou entierement automatiques :

Les défibrillateurs automatisés externes sont particulierement simples d’emploi.
Le tracé électrocardiographique n’est pas visible, un écran de contrdle et/ou une voix
synthétique donnent des instructions et guident 1’utilisateur de I’appareil dans son
emploi et dans la réalisation de la réanimation cardiopulmonaire de base. Deux types
de défibrillateurs sont distingués suivant la technique utilisée pour délivrer le choc : le
défibrillateur semi-automatique (figure n°27) qui demande a I’intervenant d’appuyer
sur un bouton pour déclencher le choc aprés un signal visuel ou sonore, et le
défibrillateur entierement automatique qui délivre spontanément le choc aprés un
signal sonore ou lumineux. Les defibrillateurs semi-automatiques sont trés répandus et
depuis longtemps utilisés par les secouristes. Les défibrillateurs entierement
automatiques ont, en France, une diffusion plus limitée, destinée surtout au grand
public. En fait, ’'un ou I’autre de ces modes peut étre utilisé par le public. 1l n’existe,
en effet, aucune étude clinique qui démontre une supériorité de 1’utilisation par le

public d’un de ces appareils.

2.6 RCP ou défibrillation comme premier geste ?

Dans les recommandations antérieures, la défibrillation était considérée comme
le premier geste a entreprendre en cas de FV, avant méme de commencer la RCP de
base. Ce point est remis en cause dans les recommandations 2005. Des travaux ont en
effet montré qu’a I’extérieur de I’hopital, lorsque 1’AC était survenu depuis 4-5
minutes, une séquence de RCP de 1,5 a 3 minutes améliorait le pronostic. Compte tenu
des délais habituels d’intervention des secours préhospitaliers, la realisation de 2
minutes de RCP avant de défibriller parait logique. En cas d’AC survenant a I’hopital,

rien ne justifie en revanche de différer la défibrillation.
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2.7 Un choc versus trois chocs :

Malgré 1’absence de preuve scientifique formelle, un faisceau d’arguments
amene a reviser les recommandations antérieures qui prénaient la délivrance d’une
salve de 3 chocs en cas de FV. Cette salve est remplacée par un choc unique, suivi de 2
minutes de RCP avant d’administrer le 2° choc. Ce changement se fonde sur la mise en
évidence de I’effet néfaste de I’interruption du MCE pour réaliser d’autres gestes. La
séquence de 3 chocs associée a la vérification du rythme ou du pouls, telle qu’elle était
recommandée en 2000, prend beaucoup de temps pendant lequel la RCP est
interrompue. Elle est donc particuliérement dangereuse. Un autre argument est lié aux
chances de succes (avoisinant 90 %) du premier choc réalisé avec un defibrillateur a
onde biphasique. Son éventuelle inefficacité témoigne plus d’un défaut de RCP que de
la nécessité d’un choc supplémentaire immédiat. Enfin, il est recommandé, dés le choc
administré, de reprendre la RCP sans Vérifier le pouls. Il est en effet tres rare que le
pouls réapparaisse immediatement. Si un rythme coordonné apparait quelques instants
plus tard sur le scope, il sera toujours temps d’arréter le MCE. Enfin, il faut signaler
que la poursuite du MCE pendant quelques instants, chez un patient récupérant un
rythme spontané, est une assistance circulatoire plutdt bénéfique et ne risque pas de

provoquer la récidive d’une FV.

2.8 Format des ondes et énerqgie de la défibrillation :

Les recommandations ont été profondément remaniées dans ce domaine. Il est
maintenant admis que les défibrillateurs biphasiques sont plus efficaces et moins
vulnérants pour le myocarde que les défibrillateurs monophasiques. Ils sont donc
maintenant recommandés. Le premier choc biphasique est nettement plus efficace pour
traiter une FV qu’un choc monophasique. Il n’y a pas de différence entre les deux
formats existants d’ondes biphasiques (biphasique tronqué exponentiel et biphasique

linéaire). Pour le premier choc, I’énergie recommandée pour la défibrillation
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monophasique est de 360 J (contre 200 J préconisées antérieurement). Pour le premier
choc avec un défibrillateur biphasique 1’énergie est de 120 J (biphasique linéaire) ou
de 150 J (biphasique tronquée exponentielle). Les appareils biphasiques modernes
peuvent compenser les variations d’impédance thoracique et ajuster I’amplitude et la
durée de I’onde pour délivrer I’énergie exactement nécessaire au choc. En I’absence de
spécification du fabriquant, la valeur par défaut que doit proposer tout défibrillateur est

de 200 J, que ce soit pour le 1* choc ou les suivants.

L’augmentation de 1’énergie par paliers successifs au cours de la defibrillation
par ondes biphasiques semble logique mais elle n’a pas de justification scientifique
prouvée. En conséquence, par convention, 1’énergie est fixée a 200 J (onde biphasique)
mais, elle peut étre augmentée pour les chocs suivants si la conception du défibrillateur
le permet. Pour une onde monophasique le 2° choc et les suivants, comme le premier,

sont réalisés a 360 J.

L’algorithme recommandé pour la défibrillation avec un DSE est représenté sur

la figure n°28.
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Figure n°27 : Un défibrillateur semi-automatique avec ses deuxélectrodes autocollantes
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2.9 Intérét du DSA dans un environnement sportif :

a. Un matériel de choix :

La mort subite est principalement provoquée par la survenue d’une fibrillation
ventriculaire (FV), ou une tachycardie ventriculaire (TV) sans pouls. Ces troubles du
rythme ont tous un point en commun : s’ils ne sont pas trés rapidement convertis par
un choc électrique en un rythme cardiaque qui rétablit une circulation efficace, ils sont
pratiquement toujours mortels.

Les caractéristiques du DSA en font un matériel de choix pour les équipes,
associations sportives, stades ou gymnases. Le cadre d’une activité sportive
d’entrainement ou de compétition est le type méme de situation dans laquelle le DSA
est susceptible d’avoir la meilleure rentabilité. En effet, devant la survenue d’une mort
subite, la défibrillation est considérée comme un élément essentiel de la réanimation
cardiopulmonaire de base, dont elle est indissociable. Elle doit étre appliquée le plus
tot possible. L’idéal est de realiser la défibrillation dans les 3 minutes qui suivent
I’AC. Or ici, I’accident survient devant témoin, dans un espace plus ou moins fermé et
les notions de premiers secours sont le plus souvent connues du personnel
d’encadrement. Si un DSA se trouve a disposition, tous les ingrédients sont donc
rassemblés pour une réanimation rapide et efficace de la victime. Cela suppose, bien
sOr, une formation minimale préalable et une maintenance réguliére du dispositif. Le
personnel d’encadrement est généralement titulaire du certificat de formation aux
activités de premiers secours en équipe ou avec matériel, ce qui I’autorise donc a étre
formé et a utiliser le DSA. Reste le probleme du codt. La mort subite chez le sportif est
un événement qui reste rare. Cependant, dans une étude réalisée aux Etats-Unis, il a
été démontré que les DSA répartis dans les structures sportives pouvaient également se
montrer tres utiles pour secourir les spectateurs, qui sont bien plus souvent atteints
d’insuffisance coronaire et soumis au stress du supporter. Cependant, aussi efficace
soit-il, le DSA n’assure pas une protection absolue contre la mort subite du sportif, sa
présence ne peut en aucun cas repousser les limites réglementaires qui restreignent la
participation des personnes atteintes d’une maladie cardiaque aux activités sportives.
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b. Les recommandations :
La récente conférence de Bethesda a émis les recommandations suivantes quant a

I’utilisation du DSA en milieu sportif [19].

<~ Des DSA doivent étre répartis sur les terrains de sport, stades, dans les
gymnases ou se deroulent des compétitions sportives, de maniére a réduire le
délai de défibrillation a moins de 5 minutes. Les utilisateurs doivent faire partie
du personnel régulier d’encadrement et doivent recevoir une formation.

<> Devant une mort subite, 1’appel des secours doit étre la premiére action, suivie
ou concomitante de la mise en ccuvre des mesures de réanimation
cardiorespiratoires et du déploiement du DSA.

3. La réanimation spécialisée :

L’algorithme universel de la RCP spécialisée est représenté sur la figure n°25. La
division de I’algorithme de traitement entre les rythmes qui sont traitables par un choc
électrique (FV, TV sans pouls) et ceux qui ne le sont pas (asystole et rythmes sans
pouls) est maintenue. Les recommandations 2005 insistent sur le fait que si 1’efficacité
de la RCP de base par les témoins et celle de la défibrillation sont bien établies, celle
de la réanimation spécialisée est discutée. En conséquence, cette réanimation ne doit
pas étre réalisée au détriment des deux autres, et la RCP de base doit étre la plus
continue possible pendant la réalisation des gestes spécialisés. Les points suivants de
’algorithme ont été modifiés par rapport aux recommandations antérieures : aprés une
RCP de base a 30 : 2, le defibrillateur est mis en place des qu’il est disponible. Pour un
rythme qui donne lieu a une cardioversion, un premier choc est delivré avec une
énergie de 150-200 J pour un défibrillateur biphasique, et de 360 J pour un
défibrillateur monophasique. Le MCE est repris immédiatement aprés le choc, sans
verifier le rythme ni prendre le pouls. La RCP est continuée pendant 2 minutes. Le

rythme est alors vérifié sur le moniteur et, si la FV persiste, un 2° choc est délivré
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(150-360 J en biphasique, 360 J en monophasique). La RCP est reprise sans délai ; si
la FV persiste, on injecte I’adrénaline suivie immédiatement par un 3° choc, et la
reprise de la RCP (MCE). Cette sequence «injection-choc-RCP-vérification du
rythme» est la méme pour 1’administration des autres médicaments. Elle permet au
médicament injecté avant le choc de circuler immédiatement grace a la RCP. Avec
cette séquence, I’amiodarone (300 mg 1V) est administrée juste avant le 4° choc. Le
pouls n’est Vérifié que si le moniteur montre un rythme organisé, et la séquence de 2
minutes de RCP n’est interrompue que si le patient donne des signes de réveil. Une
bonne coordination des sauveteurs pour réaliser la RCP (30/2) et les chocs est

impérative.

Pour les rythmes qui n’autorisent pas un choc électrique (rythmes sans pouls et
asystole), la RCP est poursuivie et ’adrénaline est injectée dés que la voie veineuse est
mise en place. Une injection d’atropine est recommandée en cas d’asytole ou de
rythme lent de fréquence inférieure a 60 compressions par minute. Le rythme est
verifie au bout de 2 minutes et la RCP reprise immédiatement s’il n’a pas changé. S’il
existe un doute diagnostique entre une FV de petite amplitude (a petites mailles) et une
asystole, il ne faut pas défibriller car ce traitement est inefficace, mais on poursuivra la
RCP qui peut permettre une conversion en une FV plus tonique (a grandes mailles)
susceptible d’étre defibrillée efficacement. L’adrénaline est réinjectée toutes les 3 a 5

minutes, soit tous les 2 «tours» de cette branche de 1’algorithme.

Enfin, il ne faut pas oublier que les rythmes qui n’appellent pas un choc
électrique peuvent étre dus a des causes immédiatement curables qu’il faut donc
diagnostiquer rapidement et traiter. Ces causes figurent sur [I’algorithme de

la figure n°24.
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Au total : pour les moyens de réanimation, on a constaté au Maroc une lenteur
des secours, une inadéquation de la prise en charge médicale en charge médicale avec
les recommandations internationales sur les gestes élémentaires de survie. Ceci montre
la nécessité d’une équipe médicale présente sur le terrain dotée d’un matériel de
réanimation cardio-pulmonaire au cours des manifestations sportives : bouteille
d’oxygéne, masque a haute concentration d’oxygéne, cathéter veineux, matériel

d’intubation et défibrillateur semi-automatique.

Avec le DSA, les médecins du sport disposent d’un moyen efficace de prise en
charge de 1’arrét cardio-circulatoire chez le sportif. Nous devons diffuser son
utilisation dans tous les stades. La mémoire de 1’appareil, accessible aux seuls
médecins, leur permet d’analyser, a posteriori, 1’état de 1’activité cardiaque, la
chronologie et les horaires des gestes effectués, les données d’ambiances, par
I’enregistrement automatique des voix et des bruits. Le contréle médical s’en trouve

facilité et renforcé.

Lors du 1* Congrés Franco-Marocain de Médecine d’urgence et de catastrophe
qui s’est déroulé en février2005 a Marrakech, plusieurs thémes ont été abordés dont
I’arrét cardio-circulatoire chez le sportif, une présentation a été faite sur la mort subite
du sportif dans laquelle on a insisté sur les causes, la prise en charge et la prévention

de I’arrét cardio-circulatoire des sportifs qui est 1’é1ément primordial.

Lors de la discussion entre les spécialistes marocains et étrangers, des pistes de
réflexions ont été soulevées et en s’appuyant sur les recommandations FIFA de

Lausanne de décembre 2004, des conseils et des suggestions ont été retenus :

< Etablir un registre des morts subites des sportifs au Maroc pour connaitre
I’épidémiologie et les actions a entreprendre.
< Faire une campagne de formation aux gestes d’urgence aupres du personnel

médical et paramédical exercant dans le domaine sportif.

161



La cardiomyopathie hypertrophique chez le sportif

<~ Diffuser un document presentant les principaux gestes permettant la réalisation
d’un massage cardiaque, bouche a bouche, présentés comme les gestes qui
sauvent. Ces gestes doivent étre prodigués aux sportifs victimes d’un arrét
cardiaque et ce dans I’attente de I’arrivée des secours et notamment d’un
défibrillateur semi-automatique. La réalisation d’un massage cardiaque et d’un
bouche a bouche au cours des minutes séparant 1’arrét cardiaque et I’arrivée des
secours permet d’accroitre de maniére significative les chances de survie.

<> La prise en charge médicale d’une mort subite lors d’une compétition officielle
nécessite une ambulance médicalisée et un médecin du sport ayant fait des
stages de médecine d’urgence.

<~ Pour tous les athlétes et toute catégorie confondue, I’interrogatoire, 1’examen
médical d’aptitude avec électrocardiogramme est obligatoire. Si ces derniers
sont positifs une consultation spécialisée sera réalisée pour une exploration
complémentaire par échocardiographie et IRM a la recherche d’une ‘une
cardiomyopathie hypertrophique.

<> Contre-indication de I’activité sportive en cas de CMH.
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Figure n°26 : Réanimation cardio-pulmonaire de base de I’adulte [101].

* : En attendant le défibrillateur automatisé externe.
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Figure n°28 : L’algorithme recommandé
pour la défibrillation avec un DSE en 2005 [101].
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Figure n°29 : Algorithme universel de la RCP spécialisée [101].
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La cardiomyopathie hypertrophique est une maladie myocardique primitive
pouvant revétir plusieurs aspects cliniques. C’est la plus fréguente des maladies

génetiques cardiagues congeénitales.

La cardiomyopathie hypertrophique est 1’étiologie la plus fréquente de mort
subite cardiaque chez les jeunes athletes. Le dépistage de la CMH chez le sportif ne
peut s’appuyer que sur des examens systématiques effectues avant la délivrance d’un
certificat d’aptitude au sport. L’échocardiographic est I’examen essentiel. Son
interprétation pose le probléme des limites de la normalité chez le sportif tres entrainé.
Il existe des formes limites ou le diagnostic reste difficile entre le pathologique et

I’hypertrophie physiologique du sujet sportif.

L’une des perspectives est de voir se développer des technologies diagnostiques
plus sensibles permettant de dépister précocement les patients asymptomatiques. Une
autre perspective est le développement de nouvelles thérapeutiques. En attendant, il est
essentiel d’informer les cliniciens et les patients quant aux bénéfices a attendre des

tests génétiques en 1’état actuel des technologies et des connaissances.
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Résume

These n° 120: Cardiomyopathie hypertrophique chez le sportif.
Auteur : Youssef EL MAHDAOQUY.
Mots-clés : Cardiomyopathie hypertrophique—Activité sportive—Mort subite.

La cardiomyopathie hypertrophique est une maladie primitive du myocarde associée a
une dysfonction ventriculaire et caractérisée par une hypertrophie typiquement asymétrique
prédominant sur le septum interventriculaire.

La maladie est le plus souvent a transmission familiale et les genes responsables codent
pour des protéines du sarcomere.

Les manifestations cliniques sont tres variables.Ce sont : une dyspnée d’effort, souvent
modérée et variable d’un jour a I’autre ; des douleurs thoraciques, atypiques oud’allure
angineuse ; despalpitations ; des syncopes, dont la survenueau cours ou au décours d’un effort
est évocatrice de la maladie.

L’échocardiographie est I’examen clé pour diagnostiquer et évaluer la cardiomyopathie

hypertrophique.

L’¢évolution est le plus souvent favorable mais la complication redoutée est la mort
subite surtout chez les jeunes durant ou aprés l’effort. En effet, la cardiomyopathie
hypertrophique est une cause fréquente de mort subite cardiaque des jeunes sportifs.

La prise en charge thérapeutique reste difficile. Si les symptémes ne sont pas contr6lés
par un traitement médical adéquat, et si un gradient de pression significative persiste, la
chirurgie peut étre proposee. Le stimulateur cardiaque double chambre et 1’ablation septale
alcoolique constituent deux alternatives a la chirurgie. En cas de risque de mort subite le
traitement fait appel au défibrillateur implantable, ou parfois a 1’amiodarone.

Notre observation a concerné un sportif de haut niveau atteint de cardiomyopathie
hypertrophique révélée par une ischémie myocardique avec une sténose bitronculaire ayant
nécessité une angioplastie du segment moyen de ’artére circonflexe avec mise en place d’un
stent.

L’évolution favorable a permis au patient le retour a domicile avec pour conseil médical

I’interdiction de toute compétition sportive.
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Abstract

Thesis n° 120 : Hypertrophiquecardiomyopathie in athletes.
Author : Youssef EL MAHDAOUY.

Key-words: Hypertrophic cardiomyopathy-Sportive activity-Sudden death.

The hypertrophic cardiomyopathy is a primary disease of the myocardium associated
withventriculardysfunction and characterized by asymmetric hypertrophy typically dominant
on the interventricular septum.

The disease usually run by a familial transmission and genes encode proteins of the
sarcomere.

The clinical manifestations are very variable.These manifestations are :exertionnal
dyspnea, frequently moderat and variable from a day to another ; thoracic pains, atypical or
like angina ; palpitations ; syncope which when it occurs during or after exercise it evokes
the disease.

The Echocardiography is the key examination to diagnose and to evaluate the
hypertrophic cardiomyopathy.

The evolution is usually favorable but dreaded complication is sudden deathparticularly
among young people during or after exercise. Indeed, hypertrophic cardiomyopathy is a
common cause of sudden cardiac death of young athletes.

Thetherapeutic management remains difficult. If symptoms are not controlled by
anadequate medical treatment, and if a significant pressure gradient persists, the surgery can
be proposed. The dual chamber pacingand alcohol septal ablationaretwoalternatives to
surgery. If risk of sudden death, the treatment uses the implantable defibrillator, or sometimes
amiodarone.

Our case involved a high level sportsman with hypertrophic cardiomyopathy revealed
by myocardial ischemia induced by two coronary arteriesstenosis requiring angioplasty of the
middle segment of the circumflex artery with placement of a stent.

The favorable evolution has allowed the patient to return home with a medical adviceas
the prohibition of any competitivesports.
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Serment

Au moment d'étre admis a devenir membre de la profession médicale, je

m'engage solennellement a consacrer ma vie au service de [humanité.

»

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

dus.

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

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

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

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

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

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

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

d'une facon contraire aux lois de ['humanité.

Je m'y engage librement et sur mon honneur.



Lii pnd

aza 1) Chaa ) &) ag

Agdle sgail dpball digall i) pne o lead ady Gl Adaalll o2a

Al danad s e ST oL <

A3 ghaduy A Jaaally agd il 5 adilud & sl Oy <

2 amisadaiadela Giod goman Ga g lse dies plal gl <
JsY)

(sl Baseaall )l B8 Y ol <

bl digad Al adlal 5 ol e Jli g (e sl e JSo Bdlal )l <

(ol 83 ekl Jilu el oy <

o ede sl iby ol o Jlaie) ol O gaa Gluda e gad ol saasdl Ol <
claial gl sy

S

Ll de AluaY) sladl ol sl e asa dSi Ladlal oy <
Oa 8 Laga Glasiy) (§3as juday Baks dphall il sles Jasdnd ¥ 05 <
2963

s s Lansia g sl JalS ce agasl 138 JS) <



by Uiadg Ll s

120.5, iny 3l 2011 - o
bl dliae el
giala gl sic goliall
ia g skl

pu ALNE DIy e
aajh g4

‘,.AQ":I-,‘. :A-Al
O g 1985 e g o
Mot = 3y e Al Tkl R el 30

wlall o3 aljpaball dalas baal
;,g&iaéy—lgﬂ.gwcvdm,ﬂlh& SOE| ~Aiaien ¥ cbdlld

peaindly Sy da

r S e N e
aekat :‘_..‘.JI 3

e ‘N‘i»’j'“ oL
\ paindly S g0

N s sl
\ aidly SWh g AU




