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

DOYENS HONORAIRES :

1962 — 1969 : Professeur Abdelmalek FARAJ

1969 — 1974 : Professeur Abdellatif BERBICH

1974 — 1981 : Professeur Bachir LAZRAK

1981 — 1989 : Professeur Taieb CHKILI

1989 — 1997 : Professeur Mohamed Tahar ALAOUI
1997 — 2003 : Professeur Abdelmajid BELMAHI
2003 — 2013 : Professeur Najia HAJJAJ - HASSOUNI

ADMINISTRATION :

Doyen . Professeur Mohamed ADNAOUI

Vice Doyen chargé des Affaires Académiques et estudiantines
Professeur Mohammed AHALLAT

Vice Doyen chargé de la Recherche et de la Coopération
Professeur Taoufig DAKKA

Vice Doyen chargé des Affaires Spécifiques a la Pharmacie
Professeur Jamal TAOUFIK

Secrétaire Général : Mr. Mohamed KARRA

1-ENSEIGNANTS-CHERCHEURS MEDECINS

ET

PHARMACIENS
PROFESSEURS :
Décembre 1984
Pr. MAAOUNI Abdelaziz Médecine Interne — Clinigue Royale
Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajdi Anesthésie -Réanimation
Pr. SETTAF Abdellatif pathologie Chirurgicale
Novembre et Décembre 1985
Pr. BENSAID Younes Pathologie Chirurgicale
Janvier, Février et Décembre 1987
Pr. CHAHED OUAZZANI Houria Gastro-Entérologie
Pr. LACHKAR Hassan Médecine Interne
Pr. YAHY AOUI Mohamed Neurologie

Décembre 1988
Pr. BENHAMAMOUCH Mohamed Najib Chirurgie Pédiatrique
Pr. DAFIRI Rachida Radiologie




Décembre 1989

Pr
Pr

Pr. OUAZZANI Taibi Mohamed Réda

. ADNAOUI Mohamed
. CHAD Bouziane

Janvier et Novembre 1990

Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

Février Avril Juillet et Décembre 1991

. CHKOFF Rachid

. HACHIM Mohammed*
. KHARBACH Aicha

. MANSOURI Fatima

. TAZI Saoud Anas

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

AL HAMANY Zaitounia
AZ70UZI Abderrahim
BAYAHIA Rabéa
BELKOUCHI Abdelkader

BENSOUDA Yahia
BERRAHO Amina
BEZZAD Rachid
CHABRAOUI Layachi
CHERRAH Yahia
CHOKAIRI Omar
KHATTAB Mohamed
SOULAYMANI Rachida
TAOUFIK Jamal

Décembre 1992

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

AHALLAT Mohamed
BENSOUDA Adil
BOUIJIDA Mohamed Najib
CHAHED OUAZZANI Laaziza
CHRAIBI Chafiq
DEHAYNI Mohamed*

EL OUAHABI Abdessamad
FELLAT Rokaya

GHAFIR Driss*

JIDDANE Mohamed
TAGHY Ahmed

ZOUHDI Mimoun

ars 1994

M
Pr
Pr
Pr
Pr

Pr

. BENJAAFAR Noureddine
. BEN RAIS Nozha

. CAOUI Malika

. CHRAIBI Abdelmjid

. EL AMRANI Sabah

BENCHEKROUN Belabbes Abdellatif

Médecine Interne —Doyen de la FMPR
Pathologie Chirurgicale
Neurologie

Pathologie Chirurgicale
Médecine-Interne
Gynécologie -Obstétrique
Anatomie-Pathologique
Anesthésie Réanimation

Anatomie-Pathologique

Anesthésie Réanimation —Doyen de la FMPO
Néphrologie

Chirurgie Générale

Chirurgie Générale

Pharmacie galénique

Ophtalmologie

Gynécologie Obstétrique

Biochimie et Chimie

Pharmacologie

Histologie Embryologie

Pédiatrie

Pharmacologie — Dir. du Centre National PV
Chimie thérapeutique V.D a la pharmacie+Dir du
CEDOC

Chirurgie Générale V.D Aff. Acad. et Estud
Anesthésie Réanimation

Radiologie

Gastro-Entérologie

Gynécologie Obstétrique

Gynécologie Obstétrique

Neurochirurgie
Cardiologie
Médecine Interne
Anatomie
Chirurgie Générale
Microbiologie

Radiothérapie
Biophysique
Biophysique

Endocrinologie et Maladies Métaboliques Doyen de la

FMPA
Gynécologie Obstétrique




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

EL BARDOUNI Ahmed
EL HASSANI My Rachid
ERROUGANI Abdelkader
ESSAKALI Malika
ETTAYEBI Fouad
HADRI Larbi*

HASSAM Badredine
IFRINE Lahssan

JELTHI Ahmed
MAHFOUD Mustapha
RHRAB Brahim
SENOUCI Karima

Mars 1994

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

ABBAR Mohamed*
ABDELHAK M’barek
BELAIDI Halima
BENTAHILA Abdelali
BENYAHIA Mohammed Ali
BERRADA Mohamed Saleh
CHAMI Ilham
CHERKAOUI Lalla Ouafae
JALIL Abdelouahed
LAKHDAR Amina
MOUANE Nezha

Mars 1995

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

ABOUQUAL Redouane
AMRAOUI Mohamed
BAIDADA Abdelaziz
BARGACH Samir

CHAARI Jilali*

DIMOU M’barek*

DRISSI KAMILI Med Nordine*
EL MESNAOUI Abbes
ESSAKALI HOUSSYNI Leila
HDA Abdelhamid*

IBEN ATTYA ANDALOUSSI Ahmed
OUAZZANI CHAHDI Bahia
SEFIANI Abdelaziz
ZEGGWAGH Amine Ali

Décembre 1996

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

AMIL Touriya*

BELKACEM Rachid
BOULANOUAR Abdelkrim

EL ALAMI EL FARICHA EL Hassan
GAOUZI Ahmed

MAHFOUDI M’barek*

OUADGHIRI Mohamed
OUZEDDOUN Naima

ZBIR EL Mehdi*

Traumato-Orthopédie
Radiologie

Chirurgie Générale- Directeur CHIS
Immunologie

Chirurgie Pédiatrique
Médecine Interne
Dermatologie

Chirurgie Générale
Anatomie Pathologique
Traumatologie — Orthopédie
Gynécologie —Obstétrique
Dermatologie

Urologie

Chirurgie — Pédiatrique
Neurologie

Pédiatrie

Gynécologie — Obstétrique
Traumatologie — Orthopédie
Radiologie

Ophtalmologie

Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Réanimation Médicale
Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Gynécologie Obstétrique
Médecine Interne
Anesthésie Réanimation
Anesthésie Réanimation
Chirurgie Générale
Oto-Rhino-Laryngologie
Cardiologie - Directeur HMI Med V
Urologie
Ophtalmologie
Génétique
Réanimation Médicale

Radiologie
Chirurgie Pédiatrie
Ophtalmologie
Chirurgie Générale
Pédiatrie
Radiologie
Traumatologie-Orthopédie
Néphrologie

Cardiologie




Novembre 1997

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

ALAMI Mohamed Hassan
BEN SLIMANE Lounis
BIROUK Nazha
ERREIMI Naima
FELLAT Nadia
HAIMEUR Charki*
KADDOURI Noureddine
KOUTANI Abdellatif
LAHLOU Mohamed Khalid
MAHRAOUI CHAFIQ
TAOUFIQ Jallal

YOUSFI MALKI Mounia

Novembre 1998

Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. AFIFI RAJAA
.BENOMAR ALI
.BOUGTAB Abdesslam
. ER RIHANI Hassan

. BENKIRANE Majid*

. KHATOURI ALI*

Janvier 2000

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

ABID Ahmed*

AIT OUMAR Hassan

BENJELLOUN Dakhama Badr.Sououd
BOURKADI Jamal-Eddine

CHARIF CHEFCHAOUNI Al Montacer
ECHARRAB EI Mahjoub

EL FTOUH Mustapha

EL MOSTARCHID Brahim*

ISMAILI Hassane*

MAHMOUDI Abdelkrim*
TACHINANTE Rajae

TAZI MEZALEK Zoubida

Novembre 2000

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

AIDI Saadia

AJANA Fatima Zohra
BENAMR Said

CHERTI Mohammed
ECH-CHERIF EL KETTANI Selma
EL HASSANI Amine

EL KHADER Khalid

EL MAGHRAOUI Abdellah*
GHARBI Mohamed El Hassan
MAHASSINI Najat
MDAGHRI ALAOUI Asmae
ROUIMI Abdelhadi*

Gynécologie-Obstétrique
Urologie

Neurologie

Pédiatrie

Cardiologie

Anesthésie Réanimation
Chirurgie Pédiatrique
Urologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Psychiatrie

Gynécologie Obstétrique

Gastro-Entérologie
Neurologie — Doyen de la FMP Abulcassis
Chirurgie Générale
Oncologie Médicale
Hématologie
Cardiologie

Pneumophtisiologie
Pédiatrie

Pédiatrie
Pneumo-phtisiologie
Chirurgie Générale
Chirurgie Générale
Pneumo-phtisiologie
Neurochirurgie
Traumatologie Orthopédie- Dir. Hop. Av. Marr.
Anesthésie-Réanimation Inspecteur du SSM
Anesthésie-Réanimation

Meédecine Interne

Neurologie

Gastro-Entérologie

Chirurgie Générale

Cardiologie

Anesthésie-Réanimation

Pédiatrie Directeur Hop. Chekikh Zaied
Urologie

Rhumatologie

Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Anatomie Pathologique

Pédiatrie

Neurologie




Décembre 2000

Pr.

ZOHAIR ABDELAH*

Décembre 2001

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.

BALKHI Hicham*
BENABDELIJLIL Maria
BENAMAR Loubna
BENAMOR Jouda
BENELBARHDADI Imane
BENNANI Rajae
BENOUACHANE Thami
BEZZA Ahmed*
BOUCHIKHI IDRISSI Med Larbi
BOUMDIN El Hassane*
CHAT Latifa

DAALI Mustapha*
DRISSI Sidi Mourad*

EL HIJRI Ahmed

EL MAAQILI Moulay Rachid
EL MADHI Tarik

EL OUNANI Mohamed
ETTAIR Said

GAZZAZ Miloudi*
HRORA Abdelmalek
KABBAJ Saad

KABIRI EL Hassane*
LAMRANI Moulay Omar
LEKEHAL Brahim
MAHASSIN Fattouma*
MEDARHRI Jalil
MIKDAME Mohammed*
MOHSINE Raouf
NOUINI Yassine
SABBAH Farid

SEFIANI Yasser

TAOUFIQ BENCHEKROUN Soumia

Décembre 2002

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

AL BOUZIDI Abderrahmane*
AMEUR Ahmed *

AMRI Rachida

AOURARH Aziz*

BAMOU Youssef *
BELMEJDOUB Ghizlene*
BENZEKRI Laila
BENZZOUBEIR Nadia
BERNOUSSI Zakiya
BICHRA Mohamed Zakariya*
CHOHO Abdelkrim *

ORL

Anesthésie-Réanimation
Neurologie
Néphrologie
Pneumo-phtisiologie
Gastro-Entérologie
Cardiologie

Pédiatrie

Rhumatologie
Anatomie

Radiologie

Radiologie

Chirurgie Générale
Radiologie
Anesthésie-Réanimation
Neuro-Chirurgie
Chirurgie-Pédiatrique
Chirurgie Générale
Pédiatrie Directeur. Hop.d’Enfants
Neuro-Chirurgie

Chirurgie Générale
Anesthésie-Réanimation
Chirurgie Thoracique
Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Vasculaire Périphérique
Meédecine Interne

Chirurgie Générale

Hématologie Clinique

Chirurgie Générale

Urologie Directeur Hopital Ibn Sina
Chirurgie Générale

Chirurgie Vasculaire Périphérique
Pédiatrie

Anatomie Pathologique
Urologie

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

Chirurgie Générale



Pr. CHKIRATE Bouchra

Pr. EL ALAMI EL FELLOUS Sidi Zouhair
Pr. EL HAOURI Mohamed *

Pr. FILALI ADIB Abdelhai

Pr. HAJJ1 Zakia

Pr. IKEN Ali

Pr. JAAFAR Abdeloihab*

Pr. KRIOUILE Yamina

Pr. LAGHMARI Mina

Pr. MABROUK Hfid*

Pr. MOUSSAOUI RAHALI Driss*
Pr. OUJILAL Abdelilah

Pr. RACHID Khalid *

Pr. RAISS Mohamed

Pr. RGUIBI IDRISSI Sidi Mustapha*
Pr. RHOU Hakima

Pr. SIAH Samir *

Pr. THIMOU Amal

Pr. ZENTAR Aziz*

Janvier 2004

Pr. ABDELLAH EI Hassan

Pr. AMRANI Mariam

Pr. BENBOUZID Mohammed Anas
Pr. BENKIRANE Ahmed*

Pr. BOUGHALEM Mohamed*
Pr. BOULAADAS Malik

Pr. BOURAZZA Ahmed*

Pr. CHAGAR Belkacem*

Pr. CHERRADI Nadia

Pr. EL FENNI Jamal*

Pr. EL HANCHI ZAKI

Pr. EL KHORASSANI Mohamed
Pr. EL YOUNASSI Badreddine*
Pr. HACHI Hafid

Pr. JABOUIRIK Fatima

Pr. KHARMAZ Mohamed

Pr. MOUGHIL Said

Pr. OUBAAZ Abdelbarre*

Pr. TARIB Abdelilah*

Pr. TUAMI Fouad

Pr. ZARZUR Jamila

Janvier 2005

Pr. ABBASSI Abdellah

Pr. AL KANDRY Sif Eddine*
Pr. ALLALI Fadoua

Pr. AMAZOUZI Abdellah

Pr. AZ1Z Noureddine*

Pr. BAHIRI Rachid

Pédiatrie

Chirurgie Pédiatrique
Dermatologie
Gynécologie Obstétrique
Ophtalmologie

Urologie

Traumatologie Orthopédie
Pédiatrie

Ophtalmologie
Traumatologie Orthopédie
Gynécologie Obstétrique
Oto-Rhino-Laryngologie
Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Générale
Pneumophtisiologie
Néphrologie

Anesthésie Réanimation
Pédiatrie

Chirurgie Générale

Ophtalmologie

Anatomie Pathologique
Oto-Rhino-Laryngologie
Gastro-Entérologie
Anesthésie Réanimation
Stomatologie et Chirurgie Maxillo-faciale
Neurologie
Traumatologie Orthopédie
Anatomie Pathologique
Radiologie

Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Cardiologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Cardio-Vasculaire
Ophtalmologie

Pharmacie Clinique
Chirurgie Générale
Cardiologie

Chirurgie Réparatrice et Plastique
Chirurgie Générale
Rhumatologie
Ophtalmologie
Radiologie
Rhumatologie




Pr. BARKAT Amina

Pr. BENYASS Aatif

Pr. BERNOUSSI Abdelghani
Pr. DOUDOUH Abderrahim*
Pr. EL HAMZAOUI Sakina*
Pr. HAJJI Leila

Pr. HESSISSEN Leila

Pr. JIDAL Mohamed*

Pr. LAAROUSSI Mohamed
Pr. LYAGOUBI Mohammed
Pr. NIJAMANE Radouane*
Pr. RAGALA Abdelhak

Pr. SBIHI Souad

Pr. ZERAIDI Najia

Décembre 2005
Pr. CHANI Mohamed

Avril 2006

Pr. ACHEMLAL Lahsen*

Pr. AKJOUJ Said*

Pr. BELMEKKI Abdelkader*
Pr. BENCHEIKH Razika

Pr. BIYI Abdelhamid*

Pr. BOUHAFS Mohamed El Amine
Pr. BOULAHY A Abdellatif*
Pr. CHENGUETI ANSARI Anas
Pr. DOGHMI Nawal

Pr. FELLAT Ibtissam

Pr. FAROUDY Mamoun

Pr. HARMOUCHE Hicham
Pr. HANAFI Sidi Mohamed*
Pr. IDRISS LAHLOU Amine*
Pr. JROUNDI Laila

Pr. KARMOUNI Tariq

Pr. KILI Amina

Pr. KISRA Hassan

Pr. KISRA Mounir

Pr. LAATIRIS Abdelkader*
Pr. LMIMOUNI Badreddine*
Pr. MANSOURI Hamid*

Pr. OUANASS Abderrazzak
Pr. SAFI Soumaya*

Pr. SEKKAT Fatima Zahra
Pr. SOUALHI Mouna

Pr. TELLAL Saida*

Pr. ZAHRAOUI Rachida

Octobre 2007
Pr. ABIDI Khalid
Pr. ACHACHI Leila

Pédiatrie

Cardiologie

Ophtalmologie

Biophysique

Microbiologie

Cardio logie (mise en disponibilité)
Pédiatrie

Radiologie

Chirurgie Cardio-vasculaire
Parasitologie

Rhumatologie

Gynécologie Obstétrique
Histo-Embryologie Cytogénétique
Gynécologie Obstétrique

Anesthésie Réanimation

Rhumatologie

Radiologie

Hématologie

O.R.L

Biophysique

Chirurgie - Pédiatrique
Chirurgie Cardio — Vasculaire
Gynécologie Obstétrique
Cardiologie

Cardiologie

Anesthésie Réanimation
Médecine Interne
Anesthésie Réanimation
Microbiologie
Radiologie

Urologie

Pédiatrie

Psychiatrie

Chirurgie — Pédiatrique
Pharmacie Galénique
Parasitologie
Radiothérapie
Psychiatrie
Endocrinologie
Psychiatrie

Pneumo — Phtisiologie
Biochimie

Pneumo — Phtisiologie

Réanimation médicale
Pneumo phtisiologie



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.

ACHOUR Abdessamad*
AIT HOUSSA Mahdi*
AMHAJIJI Larbi*

AOUFI Sarra

BAITE Abdelouahed*
BALOUCH Lhousaine*
BENZIANE Hamid*
BOUTIMZINE Nourdine
CHARKAOUI Naoual*
EHIRCHIOU Abdelkader*
ELABSI Mohamed

EL MOUSSAOUI Rachid
EL OMARI Fatima
GHARIB Noureddine
HADADI Khalid*
ICHOU Mohamed*
ISMAILI Nadia
KEBDANI Tayeb
LALAOUI SALIM Jaafar*
LOUZI Lhoussain*
MADANI Naoufel

MAHI Mohamed*
MARC Karima
MASRAR Azlarab
MRABET Mustapha*
MRANI Saad*

OUZZIF Ez zohra*
RABHI Monsef*
RADOUANE Bouchaib*
SEFFAR Myriame
SEKHSOKH Yessine*
SIFAT Hassan*
TABERKANET Mustafa*
TACHFOUTI Samira

TAJDINE Mohammed Tarig*

TANANE Mansour*
TLIGUI Houssain
TOUATI Zakia

Décembre 2007

Pr. DOUHAL ABDERRAHMAN

Décembre 2008

Pr

ZOUBIR Mohamed*

Pr TAHIRI My El Hassan*

Chirurgie générale
Chirurgie cardio vasculaire
Traumatologie orthopédie

Parasitologie

Anesthésie réanimation Directeur ERSM
Biochimie-chimie

Pharmacie clinique
Ophtalmologie

Pharmacie galénique

Chirurgie générale

Chirurgie générale

Anesthésie réanimation
Psychiatrie

Chirurgie plastique et réparatrice
Radiothérapie

Oncologie médicale
Dermatologie

Radiothérapie

Anesthésie réanimation
Microbiologie

Réanimation médicale
Radiologie

Pneumo phtisiologie
Hématologique

Meédecine préventive santé publique et hygiéne
Virologie

Biochimie-chimie

Médecine interne

Radiologie

Microbiologie

Microbiologie

Radiothérapie

Chirurgie vasculaire périphérique
Ophtalmologie

Chirurgie générale
Traumatologie orthopédie
Parasitologie

Cardiologie

Ophtalmologie

Anesthésie Réanimation
Chirurgie Générale



Mars 2009

Pr. ABOUZAHIR Ali*

Pr. AGDR Aomar*

Pr. AIT ALI Abdelmounaim*
Pr. AIT BENHADDOU EI hachmia
Pr. AKHADDAR Ali*

Pr. ALLALI Nazik

Pr. AMINE Bouchra

Pr. ARKHA Yassir

Pr. BELYAMANI Lahcen*
Pr. BJIJOU Younes

Pr. BOUHSAIN Sanae*

Pr. BOUI Mohammed*

Pr. BOUNAIM Ahmed*

Pr. BOUSSOUGA Mostapha*
Pr. CHAKOUR Mohammed *
Pr. CHTATA Hassan Toufik*
Pr. DOGHMI Kamal*

Pr. EL MALKI Hadj Omar
Pr. EL OUENNASS Mostapha*
Pr. ENNIBI Khalid*

Pr. FATHI Khalid

Pr. HASSIKOU Hasna *

Pr. KABBAJ Nawal

Pr. KABIRI Meryem

Pr. KARBOUBI Lamya

Pr. L’KASSIMI Hachemi*

Pr. LAMSAOURI Jamal*

Pr. MARMADE Lahcen

Pr. MESKINI Toufik

Pr. MESSAOUDI Nezha *

Pr. MSSROURI Rahal

Pr. NASSAR Ittimade

Pr. OUKERRAJ Latifa

Pr. RHORFI Ismail Abderrahmani *

PROFESSEURS AGREGES :
Octobre 2010

Pr. ALILOU Mustapha

Pr. AMEZIANE Taoufig*

Pr. BELAGUID Abdelaziz

Pr. BOUAITY Brahim*

Pr. CHADLI Mariama*

Pr. CHEMSI Mohamed*

Pr. DAMI Abdellah*

Pr. DARBI Abdellatif*

Pr. DENDANE Mohammed Anouar
Pr. EL HAFIDI Naima

Pr. EL KHARRAS Abdennasser*

M¢édecine interne

gy e b g
Pédiatre IS Sty
Chirurgie Générale T
Neurologie ﬂi et
Neuro-chirurgie g
Radiologie Ll
Rhumatologie

Neuro-chirurgie
Anesthésie Réanimation
Anatomie
Biochimie-chimie
Dermatologie

Chirurgie Générale
Traumatologie orthopédique
Hématologie biologique

Chirurgie vasculaire périphérique
Hématologie clinique

Chirurgie Générale

Microbiologie

Médecine interne

Gynécologie obstétrique

Rhumatologie

Gastro-entérologie

Pédiatrie

Pédiatrie

Microbiologie Directeur Hopital My Ismail
Chimie Thérapeutique
Chirurgie Cardio-vasculaire
Pédiatrie

Hématologie biologique
Chirurgie Générale
Radiologie

Cardiologie
Pneumo-phtisiologie

Anesthésie réanimation
Médecine interne
Physiologie

ORL

Microbiologie
Médecine aéronautique
Biochimie chimie
Radiologie

Chirurgie pédiatrique
Pédiatrie

Radiologie



Pr. EL MAZOUZ Samir

Pr. EL SAYEGH Hachem
Pr. ERRABIH Ikram

Pr. LAMALMI Najat

Pr. MOSADIK Ahlam

Pr. MOUJAHID Mountassir*
Pr. NAZIH Mouna*

Pr. ZOUAIDIA Fouad

Mai 2012

Pr. AMRANI Abdelouahed

Pr. ABOUELALAA Khalil*

Pr. BELAIZI Mohamed*

Pr. BENCHEBBA Driss*

Pr. DRISSI Mohamed*

Pr. EL ALAOUI MHAMDI Mouna
Pr. EL KHATTABI Abdessadek*
Pr. EL OUAZZANI Hanane*

Pr. ER-RAJI Mounir

Pr. JAHID Ahmed

Pr. MEHSSANI Jamal*

Pr. RAISSOUNI Maha*

Février 2013

Pr. AHID Samir

Pr. AIT EL CADI Mina

Pr. AMRANI HANCHI Laila

Pr. AMOUR Mourad

Pr. AWAB Almahdi

Pr. BELAYACHI Jihane
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La sarcoidose aussi appelée maladie de Besnier-Boeck-Schaumann est une
pathologie inflammatoire relativement rare. C’est une granulomatose systémique
de cause inconnue caractérisée histologiquement par la présence de granulome
épithélioide et gigantocellulaire sans nécrose caséeuse. Ces granulomes se
forment principalement au sein des organes médiastino-pulmonaires, mais ils
peuvent toucher n’importe quel organe, et notamment le coeur. Toutes les
régions du cceur peuvent étre touchées, mais ces amas cellulaires se forment plus
souvent au sein du myocarde. Il s’agit d’une atteinte rare mais grave, sa
recherche doit étre systématique. En effet, la présence d’une atteinte cardiaque
modifie la prise en charge thérapeutique et pronostique car non prise en charge a
temps elle peut engager le pronostic vital et étre a ’origine de déceés dans 50%
de cas. La précocité de la mise en route du traitement est un élément

pronostique déterminant chez ces patients.

L’atteinte cardiaque sarcoidosique se manifeste par un polymorphisme
clinique: parfois elle peut rester asymptomatique ou entrainer d’emblée une mort
subite. Ainsi, malgré un nombre croissant de publications, I’atteinte cardiaque
de la sarcoidose demeure souvent sous-diagnostiquée. Au cours des derniéres
années, les progres sont venus d’une meilleure performance diagnostique grace
a 'IRM et la tomographie par émission de positons aul 8FDG, ce qui nous
pousse a nous demander : quand la rechercher? Quelles investigations effectuer

pour la dépister ? Faut-il utiliser d’emblée des examens plus poussés ?



La stratégie thérapeutique dans la sarcoidose cardiaque est limitée par
I’absence d’étude contrdlée. L’efficacité des corticostéroides est probable,
notamment en cas de bloc auriculo-ventriculaire ou de dysfonction ventriculaire
gauche modérée ou absente. La place des immunosuppresseurs est incertaine et

le traitement cardiaque spécifique peut-étre associé.

Le but de ce travail rétrospectif a propos d’un cas d’atteinte cardiaque de la
sarcoidose est d’étudier les caractéristiques histologiques, cliniques et
paracliniques mais surtout d’évaluer I’intérét de divers examens paracliniques
cardiologiques non invasifs pour le dépistage et le diagnostic précoce de la
sarcoidose cardiaque afin d’améliorer le pronostic et d’entamer une prise en

charge thérapeutique précoce.
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I. HISTORIQUE

« 1l s’agit d’un cas classique de pseudo-lepre ou ichtyose, d’une maladie
de la peau ; celle-ci devient squameuse, peu agréable a la vue, le mal est tenace,
mais probablement curable, et certainement pas contagieux ». C’est a travers ces
mots que Sir Arthur Conan Doyle décrit dans sa nouvelle « Le soldat blanchit »
une maladie cutanée en s’inspirant du 1 cas de sarcoidose rapporté en 1869 par
Jonathan Hutchinson (1). La sarcoidose était alors nommée « Mortimer’s
Malady » en référence au nom du 1 patient. Ce patient, atteint de la goutte,
avait initialement présenté une altération de la peau et 4 années aprés une

insuffisance rénale. (2)

B
Figure 1 : Mrs Mortimer (2)



Néanmoins d’aprés une découverte récente, le 1% cas de sarcoidose
remonterait a bien plus longtemps. Dans une correspondance adressée au «
Lancet », Philippe Charlier et Philippe Froesch ont publié les arguments
cliniques historiques en faveur du diagnostic rétrospectif de la sarcoidose chez
I’une des figures les plus emblématiques de la révolution francaise, Maximilien
Robespierre guillotiné en 1794, dont ils publierent une reconstruction en 3D de
son visage (3). C’est la reconstruction de ce visage et surtout I’examen des
documents historiques qui ont permis aux auteurs d’avancer un diagnostic
fiable (4). Les signes cliniques décrits par les témoins de I’époque sont
nombreux (4) : problémes ophtalmologiques, épistaxis, icteére, asthénie, ulcéres
jambiers récidivants, 1ésions fréquentes de la peau associées a des séquelles de

la variole et des tics oculaires et buccaux.

£,
Figure 2 : Maximilien Robespierre (reconstruction en 3D du visage) (4)



En 1889, le dermatologue Fr. Ernest Henri Besnier décrit des 1ésions de la
peau symétriques situées au niveau des extrémités (2).

En 1899, le dermatologue suédois Caesar Peter Moller Boeck se penche sur
I’histologie de certaines Iésions de la peau et commence déja a soupconner une
maladie de systéme. Ces Iésions sont encore appelées « sarcoides de Boeck »
(2).

L’ophtalmologue Danois Christian Frederick Heerfordt s’intéresse a une
infection fiévreuse de la conjonctive qu’il rapporte aux oreillons (2).

En 1924, Jorgen Nilsen Schauman confirme les données de Boeck. Il
confirme alors I’hypothése de maladie de systeme, il s’agit alors d’une
lymphogranulomatose bénigne (2).

D’autres localisations furent découvertes par la suite. Et c’est en 1929 que
fut ¢laborée la 1ére définition de la sarcoidose cardiaque (6), et en 1952,
Longcope et Freiman rapporte la présence d’une atteinte myocardique dans la
sarcoidose. En effet sur 92 patients atteints de sarcoidose autopsi€s, 20%

présentaient une atteinte myocardique (2).



II. EPIDEMIOLOGIE
A- Fréquence :

La prévalence générale de la sarcoidose est de 4.6 a 67 cas pour 100 000

habitants dans le monde (1).

La fréquence de la sarcoidose cardiaque varie entre 2 a 75% des cas en
fonction des criteres utilisés avec une moyenne de 20% sur ’ensemble des
¢tudes cliniques (6-8). En effet, en se basant sur les signes cliniques et/ou
¢lectriques et/ou dysfonction du VG, seuls 2% des patients atteints de
sarcoidose présentent une atteinte cardiaque. Lorsqu’on a recourt a ’IRM, le
diagnostic peut s’¢lever jusqu'a 50% des cas (8-13) tandis que sur des études
autopsiques, ce chiffre peut atteindre 20 a 75% des cas (6,8,14,15,18).
Toutefois, chez les transplantés cardiaques 0,2 a 3% des cas sont atteints de
sarcoidose cardiaque dont la majorit¢ ne sont pas diagnostiqués avant la

transplantation (8, 19-22).
B- Mortalité :

L’atteinte cardiaque est responsable de 50% de déces chez les sarcoidiens
(6,7,14) dont 23 a 66% par mort subite (6). Cette atteinte cardiaque représente
la 1ére cause de déces au Japon chez les sarcoidiens (soit 85%) et la 2éme aux

USA (13- 25%) en Europe et en France apres ’atteinte pulmonaire (6,8,15,22).
C- Age et sexe:

La sarcoidose et plus particuliérement la sarcoidose cardiaque atteint les
patients jeunes entre 25 et 45 ans. Elle est trés rare avant 15 ans et

exceptionnelle avant 4 ans et est également rare aprés 70 ans (24,25).



Comme pour les autres localisations, le sexe féminin est le plus

fréquemment touché (25).
D- La situation géographique :

Aux USA, la prévalence de la sarcoidose varie en fonction de la race. En
effet, on note 10.9 cas pour 100 000 habitants chez les sujets de race blanche

contre 35.5 cas pour 100 000 habitants chez les sujets de race noire (25).

En Europe, on note une prévalence plus importante dans les pays

scandinaves avec 50 a 60 cas pour 100 000 habitants (25).

En ce qui concerne la sarcoidose cardiaque, elle se situe majoritairement
au Japon (2) et plus particulierement chez les femmes agées de plus de 50 ans,

ainsi que chez les sujets de race noire (6).



III. RAPPEL ANATOMIQUE DU C(EUR

Le cceur est un muscle enveloppé de péricarde et situé¢ dans le médiastin
antérieur, entre les deux poumons, sur la coupole diaphragmatique gauche, en
arriére du sternum et du grill costal antérieur et en avant du médiastin postérieur,
notamment de I’cesophage (25).

Il s’agit d’un organe creux formé du cceur droit et du ceeur gauche qui sont
entierement séparés.

Les oreillettes sont sé€parées par une cloison appelée septum ou sillons
inter-auriculaire et les ventricules par le septum interventriculaire.

L’oreillette droite et le ventricule droit communiquent entre eux par
I’orifice tricuspidien. L’oreillette gauche et le ventricule gauches communiquent
entre eux par ’orifice mitral. L’oreillette droite regoit les veines caves inférieure
(VCI) et supérieure (VCS) par lesquelles le sang veineux revient au cceur. Le
ventricule droit se vide via Dorifice pulmonaire dans I’artére pulmonaire.
L’oreillette gauche recoit 4 veines pulmonaires qui drainent le sang oxygéné des
poumons vers l’oreillette gauche. Le ventricule gauche se vide via I’orifice
aortique dans I’aorte.

Les parois sont formées de I’intérieur vers I’extérieur par :

e [’endocarde : structure fine recouvrant en outre les valvules cardiaques
¢ le myocarde : muscle cardiaque

e [’¢picarde.
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Figure 3 : Vue antérieure du cceur montrant les différents compartiments (25)

Le tissu nodal intra pariétal donne naissance aux impulsions électriques
puis les conduits a grande vitesse vers les cellules myocardiques, engendrant
ainsi les contractions cardiaques.

Il est formé du nceud sinusal siégeant dans la paroi de I’oreillette droite,
puis de fibres assez mal définies a I’intérieur des oreillettes, du nceud auriculo-
ventriculaire qui sieége juste au niveau de la jonction de I’oreillette droite avec le
ventricule droit. De ce nceud, nait le tronc du faisceau de His qui se divise
ensuite en deux branches, droite et gauche, puis se distribue grace au réseau de

Purkinje jusqu’au contact des cellules myocardiques.
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La circulation coronaire est une circulation artérielle (de type « terminale »)

et veineuse systémique propre au Cceur.

Les artéres coronaires sont au nombre de deux, la gauche et la droite. Elles

naissent de I’aorte thoracique ascendante. Dans la distribution la plus habituelle

on observe les données suivantes :

La coronaire gauche est plus importante que la droite. Il se divise en
2 branches principales, D’artére inter-ventriculaire antérieure pour
vasculariser la paroi antérieure du ventricule gauche et une grande
partie du septum inter-ventriculaire, et 1’artére circonflexe qui
vascularise la paroi postéro-latérale du ventricule gauche.

La coronaire droite, plus petite, se divise en interventriculaire
postérieure et rétroventriculaire gauche pour vasculariser le
ventricule droit, la paroi inférieure du ventricule gauche, un segment

inférieur du septum inter-ventriculaire et I’essentiel du tissu nodal.

En ce qui concerne les veines coronaires, une grande partiec du sang

myocardique efférent se collecte a la face postérieure du cceur, dans un gros

tronc appelé sinus coronaire qui se jette dans I’oreillette droite.

Le tissu nodal intra pariétal donne naissance aux impulsions électriques

puis les conduit a grande vitesse vers les cellules myocardiques, engendrant

ainsi les contractions cardiaques.

Il est formé du nceud sinusal siégeant dans la paroi de l'oreillette droite,

puis de fibres assez mal définies a l'intérieur des oreillettes, du nceud auriculo-

ventriculaire qui siége juste au niveau de la jonction de l'oreillette droite avec le

ventricule droit. De ce nceud, nait le tronc du faisceau de His qui se divise

ensuite en deux branches, droite et gauche, puis se distribue grace au réseau de

Purkinje jusqu'au contact des cellules myocardiques.
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IV. ETIOPATHOGENIE :
A. Les agents étiologiques :

L’étiologie de la sarcoidose demeure inconnue, mais il apparait de plus en
plus probable que la survenue de la maladie soit un événement de causes
variées, encore mal définies, associant une prédisposition génétique et une

exposition a des facteurs environnementaux.

Infectious agents Organic particles Inorganic agents

TN .
TNF-ar, interleukin-12, «*s {10«
-15 -18, GM-CSF, MIP, MCP-1

—

Thl cells

Interleukin-2,
interferan-y

Resolution

Figure 5 : Schéma montrant les principaux agents étiologiques

et le mécanisme a I’origine de la sarcoidose.(2)
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1- Facteurs environnementaux (26) :

a- Les agents microbiens :

Les arguments en faveur d’une cause microbienne sont la constatation
d’épidémie de la sarcoidose circonscrite dans le temps et dans 1’espace ainsi que

des études cas-contact (26).

Les étiologies microbiennes ont €té envisagées sur la base de similitudes
cliniques avec les pathologies granulomateuses (27,28). Le développement des
techniques de biologie moléculaire et plus particuliérement 1’amplification de
I'ADN par PCR a permis d’entreprendre la recherche d’agents microbiens dans

la sarcoidose (29,30).

L’¢étude « A Case Control Etiologic Study of Sarcoidosis » (ACCESS)
rapporte des résultats compatibles avec certains environnements riches en

microbes (31) :

-La piste de certains antigenes spécifiques de Mycobacterium tuberculosis,
tels que la catalase-peroxydase, a été¢ récemment explorée et la présence de cet
antigene a ¢été révélée dans 55 % des tissus sarcoidiens avec des techniques

d’hybridation in situ et d’immunoblotting (32).

-La bactérie Borrelia est une bactérie présente dans la maladie de Lyme
provoquée par la piqlire de tique. D’aprés une étude japonaise du département
d’ophtalmologie de Yokohama University, elle serait incriminée dans Ila
survenue de la sarcoidose. En effet, 1/3 des patients infectés par la Borréliose
présentent une sarcoidose cardiaque. Toutefois la mise en évidence de la

Borréliose reste difficile : le test Elisa et Western Blot étant peu fiables.
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-Différentes hypothéses virales ont été abordées. La participation de
HTLV-I a été évoquée et écartée par 1’étude des IgG spécifiques des virus de
type 1 et 2 ainsi que I"implication de I’herpes (33). Dans le cadre de I’infection
par le virus de I’hépatite C, la sarcoidose peut étre induite par le traitement
antiviral ou aggravée par le virus lui-méme ou [’association avec

le traitement (34).

b-I’exposition a des insecticides ou a des toxiques : augmente le
risque. A titre d’exemple, ’atteinte des pompiers de I’attentat du 11 septembre
2001 ou encore la vie en milieu agricole (26).

Ainsi I’étude ACCESS a permis de mettre en évidence une association
entre les facteurs environnementaux et les facteurs génétiques. Cette partie de
I’étude portant sur 476 cas a montré une interaction entre HLA-DRBI1 1101 et
I’exposition professionnelle aux insecticides. Cette exposition est associée a
I’hypercalcémie et a la sarcoidose cardiaque. Le risque combiné relatif est de
5,82 (35,36).

c- Le tabac: constitue un facteur protecteur ou plutét un facteur
pronostique. En effet, en se basant sur plusieurs €¢tudes comparatives, il a été
noté que le nombre de fumeurs est moins important chez les patients atteints de
sarcoidose. Toutefois, 1’évolution et la gravité de la maladie demeurent les
mémes. En I’occurrence, une étude publiée au Royaume-Unis en 1986 dans la

revue « Thorax » et une 2éme en 1988 publiée dans la méme revue confirment

ces faits (37,38).
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2- Facteurs génétiques : comme le démontre I’existence de formes
familiales ou des atteintes simultanées chez les jumeaux, en effet si un proche
est touché le risque familial est multiplié par 5 (39-43).

En 1966, Jorgensen a démontré par une étude que le risque relatif est
multiplié par 30 lorsque des sujets de la méme famille sont atteints (44). En
effet, la fréquence de la maladie est estimée a 2,18 %, chez des sujets
appartenant a une famille atteinte de sarcoidose (39).

Les études des jumeaux, importantes pour les généticiens, sont peu
nombreuses dans le cadre de la sarcoidose. Toutefois, il n’a jamais été rapporté
de cas ou un seul des jumeaux homozygotes ait été atteint, ce qui est un
argument en faveur du support génétique de la maladie. En outre, une similitude

clinique étonnante de ces patients est souvent rapportée (45).

Il existe des génes incriminés dans la sarcoidose. Les différentes études ont
démontré qu’il n’existe pas un géne unique jouant un role dominant dans la
sarcoidose mais plutét des geénes candidats intervenant dans les différentes
étapes de la genése de la sarcoidose et plus particulierement dans la relation
entre les cellules présentatrices d’antigénes et les lymphocytes T avec les

différentes molécules et génes impliqués (46).

Les génes de la synapse immunitaire tels que les genes HLA jouent un role
important dans la réponse immunitaire adaptative et par conséquent dans la
sarcoidose. Ce sont surtout les antigénes d’histocompatibilité¢ de classe II qui ont

été les plus fréquemment impliqués (47-51) comme DR3, DR4, DRS5 (52).
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Certains récepteurs CMH de classe II sont associés a une évolution
favorable de la maladie dans les populations anglaise et hollandaise : HLA-
DQBI1-0201 alors que HLA-DQB1-0602 est associ¢ a une évolution fibrosante
(53).

Il existe également des facteurs cytoplasmiques fortement associés a la
sarcoidose tel que le facteur nucléaire NF«xB, qui appartient a la famille des
facteurs de transfert cytoplasmique (54).

La sarcoidose, la maladie de Crohn et le syndrome Blau sont toutes les trois
des maladies inflammatoires granulomateuses chroniques. Le taux de NFkB est
¢levé dans la maladie de Crohn et dans la sarcoidose, il a méme été décrit des
familles comportant simultanément des cas de sarcoidose et de maladie de
Crohn, suggérant des mécanismes pathogéniques similaires (55).

Certains génes de cytokines, en particulier, ceux du TNFa et LTalpha
situés dans la région CMH de classe III, semblent contribuer a une susceptibilité
particuliere vis-a-vis de la sarcoidose. Le macrophage alvéolaire, dans la
sarcoidose, produit plus de TNFa et des inhibiteurs de cette cytokine ont été
utilisés comme traitement (56).

Le transforming growth factor beta (TGFP), qui influence les réponses
immunitaires et, en particulier, la fabrication des lymphocytes T régulateurs, qui
jouent un rdle dans les processus fibrosants et dans 1’angiogénése, est exprimé

en quantité anormalement ¢levée dans le LBA(57).
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B. Pathogénie :

Il s’agit d’une immunité a médiation cellulaire exagérée médi¢e par les
monocytes/macrophages et les lymphocytes T contre un agent inconnu (agent
infectieux viral ou bactérien, produits chimiques, allergéne) sur un terrain

génétique prédisposé (8,23,58).

L’exces de présentation par les cellules présentatrices d’antigéne associé a
une activation des réponses immunes Thl et a un défaut de cellules T

régulatrices participent a cette réponse immune exagérée.

3 phases immunologiques sont présentes (26):

s L'alvéolite lymphocytaire et macrophagique est une réponse forte a un

antigéne inconnu.

Au niveau du poumon profond, on retrouve une expansion de la population
lymphocytaire T et plus particulicrement la population CD4, avec des
lymphocytes T, en cycle, activés au niveau alvéolaire, exprimant HLA-DR

(antigéne d’histocompatibilité) et le récepteur de I'IL2.

On assiste a une accumulation de lymphocytes T CD4+ activés dans les
alvéoles (alvéolite). Ces lymphocytes secrétent des molécules pro-
inflammatoires : interleukine 2 et le facteur chimiotactique des monocytes MCP-

1, molécules et médiateurs de I’inflammation.

I s’ensuit une activation des Ilymphocytes B. Initialement, les
monocytes/macrophages s’accumulent au niveau des sites de formation des
Iésions. En effet, aprés avoir phagocyté la substance étrangere responsable de
leur attraction, s’ils ne peuvent 1’éliminer que partiellement ou trés lentement, ils
se transforment alors progressivement en cellules épithélioides. La forme active

secréte des Anticorps : les gammaglobulines.
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+* Phase granulomateuse :

Les macrophages activés s’accumulent dans [’organe concerné. Ils
secrétent I’enzyme de conversion de I’angiotensine et forment des granulomes
tuberculoides. En effet, les interactions qui surviennent entre les deux types
cellulaires aboutissent a la formation des granulomes ; elles stimulent la
prolifération des monocytes, leur différenciation en cellules épithélioides. Les
monocytes/macrophages activent a leur tour les lymphocytes T en stimulant leur
prolifération locale et leur accumulation par le biais de la production d’IL2.
Chez I’homme, bien qu’une telle dynamique ne puisse étre démontrée, de
nombreuses données suggerent a 1’évidence que les macrophages et les cellules

T jouent un réle clé dans la réponse granulomateuse sarcoidienne.
¢ Fibrose :

Les granulomes provoquent la fibrose. C’est la phase ultime de la

sarcoidose et constitue une complication majeure de la maladie.
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Figure 6 : Différentes étapes et mécanismes immunologiques a 1’origine de la sarcoidose (26)
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s Le rdle particulier des lymphocytes T :

Les lymphocytes T se différencient en :

e Cellules Thl

e Cellules Treg a I’origine de I’anergie.

Les cytokines présentes dans les lésions et le lavage alvéolaire des sujets
malades possedent un profil de type Thl, similaire a celui qui caractérise les
réactions d’hypersensibilit¢ retardée. Les mécanismes qui orientent les
lymphocytes T vers un phénotype Thl demeurent mal définis, mais plusieurs
cytokines jouent un role déterminant. En effet, 'IFNy favorise la production de
lymphocytes Thl et joue un rdle clé dans la constitution des granulomes (59).
L’IL12, puissant inducteur de I'IFNy, est secrétée spontanément par les
macrophages des sujets malades contrairement aux macrophages normaux et les
lymphocytes T expriment plus de ses récepteurs (60). Ces cellules Thl
augmentent la production de TNF alpha par les macrophages et amplifient la

réponse cellulaire locale.

Dans la sarcoidose, on constate dans le LBA une diminution de la
population de lymphocytes NKT. Les cellules NKT préviennent la progression
des pathologies auto-immunes (61). Bien que la sarcoidose ne fasse pas partie
des maladies auto-immunes des anticorps anticellules endothéliales ont été

décrits.

Récemment, a été mise en évidence une amplification de la population T
régulatrice (T Reg) dans la sarcoidose (62). Cette derni¢re peut étre responsable
de la négativation des réactions d’hypersensibilité retardée. Les lymphocytes T

Reg possedent le signal de transfert FOX P3 qui potentialise leur effet
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suppresseur et le phénomene d’anergie (63). L’anergie tuberculinique est
fréquente a savoir une absence de réaction au test de la tuberculose malgré la

vaccination par BCG.

En outre, on assiste dans la sarcoidose a une sectorisation lymphocytaire et
a une restriction d’hétérogénéité. On entend par sectorisation lymphocytaire
(figure n°7) au cours de la sarcoidose, une amplification des lymphocytes au
niveau de I’organe atteint (poumon profond par exemple) et une lymphopénie au
niveau du sang périphérique. En effet, au niveau alvéolaire, la population
lymphocytaire est faite surtout de lymphocytes CD4, en situation d’activation,
avec des lymphocytes T en cycle, résistant a 1’apoptose. Tandis que, dans le
sang veineux périphérique, est constatée une lymphopénie T avec un défaut de

réponse de ces lymphocytes T aux agents stimulants non-spécifiques (64).
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Figure 7 : Sectorisation lymphocytaire lors de la sarcoidose (26)
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L’atteinte cardiaque de la sarcoidose est due a une infiltration hétérogene
du myocarde par les granulomes ¢épithélio-giganto cellulaire sans nécrose
caséeuse. Ces derniers sont a [’origine d’une fibrose myocardique par
phénomene ischémique locale et la libération de médiateurs inflammatoires
(8,18). En effet sur des échantillons prélevés du myocarde on note la présence
de nombreux lymphocytes situés a la limite périphérique des granulomes. Une
bande dense de fibroblastes, de fibres de collagene et de protéoglycans

contiennent généralement cet agrégat de cellules inflammatoires.

Aucune partie du coeur n’est immunis€e contre cette infiltration. Elle peut
toucher les 3 tuniques du cceur : péricarde, endocarde, myocarde (2,24) a
I’origine du polymorphisme pathologique. Toutefois le systéme de conduction

myocardique est plus vulnérable aux granulomes.

Les localisations privilégiées des granulomes dans un ordre de fréquence

décroissant sont (2,6,8, 24) :

1- Partie libre du ventricule gauche et le muscle papillaire entrainant des
troubles de rythme ventriculaire (6,8,65,66).

2- Paroi basale du septum inter ventriculaire et les voies de conduction qui
s’y situent entrainant un BAV complet (6,8,65,66).

3- Paroi libre du ventricule droit. C’est un témoin d’une extension
importante. Il est de pronostic défavorable (8,9). L’atteinte du
ventricule droit peut mimer une dysplasie arythmogéne du ventricule

droit DAVD (8,67).
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4- Parois auriculaires

5- L’invasion massive peut entrainer une insuffisance cardiaque(6)

6- Les localisations exceptionnels sont l'atteinte du péricarde et des
coronaires (8,68)

7- Les localisations anecdotiques sont les valvulopathies, les vascularites
intra myocardique (atteinte du nceud atrio-ventriculaire), I'anévrysme

ventriculaire, les thromboses mitrales...

I existe une atteinte localisée précoce de la microcirculation coronaire dans
la sarcoidose cardiaque, due a la sécrétion de substances vasoconstrictrices
comme [’histamine ou la sérotonine, par les macrophages entourant les
granulomes inflammatoires myocardiques. La vasoconstriction est réversible

apres injection de dipyridamole.
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Figure 8 : Principales localisations des granulomes sarcoidiens

lors d’une atteinte cardiaque (2)
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V. HISTOLOGIE :

La sarcoidose est caractérisée sur le plan histologique par la présence de

Iésions granulomateuses typiques : granulome ¢épithélio-giganto-cellulaire sans

nécrose cas¢euse. Ces granulomes possédent une structure complexe composée

de :

Cellules epitheloides :il s’agit d’un follicule central composé de

macrophages activés ou cellules dérivées de phagocytes
mononucléés. Elles sont dénommées ainsi du fait de leur ressemblance

avec les cellules épithéliales.

Les macrophages : ils sécrétent 1-alpha-hydroxylase responsable de la
synthese de calcitriol a partir de la Vit D3 et des TNF alpha qui jouent

un réle dans la résistance a la corticothérapie.

Les lymphocytes T : sont regroupés en couronne autour du follicule.

Ils sont de type CD4+ surtout au contact des cellules présentatrices

d’antigéne. Ils initient la formation du granulome et I’entretiennent.

Quelques lymphocytes B.

Les granulomes sarcoidiens sont des structures stables pouvant perdurer

tres longtemps, mais il a clairement été établi que ce sont aussi des structures

dynamiques qui évoluent dans le temps. Ils peuvent rester actifs pendant

plusieurs années et finissent par involuer en laissant place a une cicatrice

fibreuse.
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Figure 9 : Aspect histologique des granulomes sarcoidiens (vue microscopique) (2)
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VI. DIAGNOSTIC
A- Diagnostic positif :
1- Clinique :
a- Symptomes cardiaques :

Les symptomes fonctionnels cardiaques sont souvent non spécifiques, leur
sensibilité diagnostique est faible (soit 7%) et les signes cliniques sont témoin
d’une infiltration myocardique diffuse et sévere (6) et concerne uniquement 5%
des patients (2). Lorsque la localisation cardiaque devient symptomatique le
pronostic est mauvais. L’enjeu diagnostique majeur est donc la mise en
¢vidence de cette localisation avant ce stade.

Les différents symptomes cardiaques sont variables (2,6,8,23,24,69). La
localisation cardiaque peut se manifester par des arythmies, une lipothymie, des
syncopes a I’emporte piece, une insuffisance cardiaque gauche congestive dans
1/3 des cas (6) d’installation subaigu€, en quelques semaines a quelques mois
avec des troubles de rythme et/ou de conduction. Elle est le témoin d’une
infiltration extensive du myocarde avec dysfonction du systéme de conduction.
Elle est responsable de décés chez 25% des sujets porteurs d’une atteinte
cardiaque. Elle peut également se manifester par une douleur thoracique
coronarienne ou non ou dans les cas extrémes par une mort subite dans 23 a
66% qui peut étre due a une tachycardie ventriculaire déclenchée par un effort

ou a un bloc cardiaque complet. Dans certains cas elle peut étre inaugurale.
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Moins fréquemment, on peut assister a une atteinte péricardique qui peut
étre soit asymptomatique ou sous forme d’une péricardite aigu€¢ ou chronique
récidivante  soit sous forme d’un épanchement péricardique pouvant se

manifester par une tamponnade.

Exceptionnellement, on peut assister a des signes de dysfonction valvulaire
ou anévrysme ventriculaire. A titre d’exemple, la survenue d’une insuffisance
mitrale est due soit a une dysfonction d’un pilier par infiltration du muscle
papillaire soit a une dilatation de I’anneau mitral dans le cadre d'une
cardiopathie dilatée. Cette atteinte peut étre sévere. En effet, elle entraine dans
certains cas une hypertension pulmonaire et une instabilit¢ hémodynamique.
Rarement, la valve aortique peut-€tre atteinte entralnant une régurgitation

aortique et par conséquent un anévrysme du ventricule gauche.

Le spasme coronaire ou le choc cardiogénique ont été décrit de fagon

anecdotique (95).
b-Symptomes extra cardiaques

Lors d’une sarcoidose cardiaque, il est impératif de mettre en évidence les
antécédents génétiques et immunologiques et de rechercher des adénopathies
hilaires, une infiltration pulmonaire, des 1ésions oculaires ou cutanées.

Les symptomes varient en fonction de 1’age, le sexe et la race (24):

e Chez les afro-américains, 1’atteinte est aigu€ et sévere.
e Chez la femme, les atteintes neurologiques et oculaires sont
prédominantes tandis que chez ’homme on assiste plutét a des troubles

calciques.
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La sarcoidose systémique touche presque tout les systemes dont les plus

fréquents sont (23,24) :

e [’atteinte mediastino-pulmonaire est présente dans 95% des cas. Elle
est souvent asymptomatique mais peut se manifester par une toux
chronique séche, dyspnée, douleur thoracique, fatigue, asthénie,

malaise, et par des images €vocatrices a la radiographie thoracique.

e [’atteinte cutanée est présente dans 20% des cas et se manifeste par un
lupus pernio qui correspond a de grandes Iésions violacées sur le nez,
les joues, les oreilles, les doigts et les orteils et par un érythéme
noueux qui correspond a des nodules en relief rouge et douloureux au
palper sur le devant des jambes avec douleur et gonflement articulaire

adjacent occasionnel.

Figure 10 : Lupus pernio

Figure 11 :Erythéme noueux

e [’atteinte oculaire est présente dans 12% des cas. Tous les
compartiments de 1’ceil peuvent étre touchés mais I'uvéite demeure la
manifestation la plus fréquente. L’uvéite antérieure aigué¢ disparait

spontanément avec des collyres stéroidiens appliqués localement.
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L’uvéite postérieure entraine la formation d’adhésion entre le cristallin
et I’iris a "origine de glaucome et de cécité nécessitant un traitement

systémique.

Peii L e,

Figure 11 : Uvéite anterieure

e [L’atteinte des glandes salivaires et la tuméfaction de la parotide
surviennent dans 5% des cas et constituent un élément clé dans le
diagnostic histologique.

e Les ganglions lymphatiques périphériques sont hypertrophiés dans
1/3 des cas.

e La perturbation du métabolisme calcique apparait dans 4 a 10% des
cas. En effet, les macrophages produisent du calcitriol qui entraine
une absorption intestinale du calcium et par conséquent un dépdt de

calcium au niveau du rein et a long terme une insuffisance rénale.
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2- Examens paracliniques :

a- ECG :
» Technique :

Il s’agit d’un examen non invasif, rapide et sans risque qui permet
I’enregistrement sur un support papier standard de I’activité électrique du cceur,
nécessaire a ses contractions, se déplagant dans le temps et correspondant a la
dépolarisation et/ou la repolarisation du myocarde. Cet enregistrement s’effectue
sur 12 dérivations : 6 précordiales (DI, DII, DIII, aVr, aVf, aVl) et 6 dérivations
des membres (V1 a V6) avec une vitesse de déroulement du papier a 25mm/s et
une amplitude de 10mm pour ImV. Il permet d’individualiser pour chaque

cycle cardiaque de maniére successive :

e Une onde P correspondant a la courbe de dépolarisation auriculaire
lors de la contraction des oreillettes.

e [e complexe QRS correspond a la courbe de dépolarisation
ventriculaire et donc a la contraction ventriculaire.

e [’onde T correspond a la courbe de repolarisation ventriculaire.

e Les segments PR et ST sont des intervalles entre les courbes et chaque
cycle. C’est le temps nécessaire a la transmission de I’influx électrique

du nceud sinusal des oreillettes aux muscles ventriculaires.
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Figure 12 : Schéma d’un cycle cardiaque normal
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> Résultats :

Il s’agit d’un examen clé dans la sarcoidose. Il est indispensable mais non
suffisant(5). Il permet le diagnostic de I’atteinte cardiaque dans 50% des cas(4).
Sa sensibilité¢ est de seulement 25% comme le montre 1’étude autopsique de
Silverman ou I’ECG pré mortem était normal dans 25% des cas avec la survenue

par la suite de mort subite (17,69,70,71).

C’est I’examen paraclinique le plus utilisé. Il est systématique dans le bilan
initial de la sarcoidose et doit étre répété durant les phases clé du suivi a savoir
en cas de rechute, de diminution des doses du traitement immunosuppresseur

(6,7).
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Les différentes anomalies sont (6,24) :

e Les troubles de conduction sont les plus fréquemment retrouvés. Ils

correspondent a:

BVA I

BVA T
Mohitz I

BV I
Mobitz I

BVA IO

Un bloc du 1% degré di a une inflammation autour du nceud
auriculo-ventriculaire et le faisceau de His.

Un BAYV de 2éme et 3éme degrés retrouvés dans 47 a 91% des cas.

Ll Ll Ll Ll Lil.

=200 LMD =>2IN100 =200 1040 =200 LMD =2 10D
w . /'\A,\
16100 207 11D 24100 P bloauée 16| OnD
1 G100 167100 LA P blogquée L] O
PP 1 P Fr PP !
EE ER

Figure 13 : Trace electrique montrant un BAV du 1%, 2eme et 3eme degre
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- Un bloc de branche complet surtout droit correspondant & une atteinte du

septum basal ou du nceud entrainant une ischémie du systéme de conduction.

SR Ve A 'J[Lr .'.'L,, '-m\r'

rsR’ type BBD
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Figure 14 : Trace électrique montrant un BDB complet

Des troubles de rythme ventriculaire rencontrés dans 50% des cas
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Figure 15 : Trace électrique montrant une tachycardie ventriculaire
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e Un bloc sino auriculaire, trouble de rythme supra ventriculaire par
atteinte du nceud sinusal entrainant une activité atriale ectopique. Il se

manifeste par une fibrillation auriculaire, un flutter atrial...

e Un trouble de repolarisation qui survient dans moins de 10% des cas

(6,7).

e Dans 6% des cas on observe un aspect de pseudo nécrose avec une onde

Q inexpliquée dans 2 dérivations (6).
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Figure 16 : Trace électrique montrant une onde Q de nécrose

e Un allongement de QT ou présence d’une onde U.

e Une tachycardie sinusale
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b- Holter ECG

% Technique :

Il s’agit d’un dispositif médical électrique ambulatoire qui permet
I’enregistrement de I’activité €électrique du cceur sur une durée de 24h a 72h dans
les conditions habituelles de vie et, de ce fait, permet de rechercher une
anomalie de conduction de D’électricité entre les cavités cardiaques ou une

irrégularité du rythme cardiaque.

Il consiste en le port d’un petit boitier embarqué qui enregistre les données.
Il faut pour cela mettre en place un certains nombre d’électrodes au niveau de la
peau reliées par des cables a un boitier d’enregistrement que 1’on porte en
bandouliere durant 24h. Le boitier est alors retiré et le tracé est analysé par les

cardiologues.

Son intérét réside dans la détection d'anomalies variables au cours de la
journée et parfois méme trés transitoires (les extrasystoles, les battements de
coeur prématurés ou certaines arythmies cardiaques par fibrillation auriculaire
(ACFA paroxystiques) qui sont alors impossibles a mettre en évidence par un

ECG simple, d’ou la nécessité d’un enregistrement sur 24h.

L)

» Résultats :

L’holter ECG est systématique en cas d’anomalies ECG (24). Sa sensibilité
est de 67% et sa spécificité est de 80% pour dépister une sarcoidose cardiaque

asymptomatique (6,69-72). Il a un double intérét :
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-  Un intérét clinique en mettant en évidence des troubles de rythme
ventriculaire subcliniques, a type d’extrasystoles ventriculaires (6), a
savoir plus de 100 extrasystoles ventriculaires,ce sont des extrasystoles

stade IV de la classification de Lown (doublets et triplets).

- Un intérét pronostique en  permettant une  exploration
¢lectrophysiologique endocavitaire, du faisceau du His. Il a donc pour
but :

e une exploration des anomalies €lectriques connues

e une adaptation du traitement en cas de coexistence de troubles de
rythme et de conduction

e préciser les troubles de conduction et évaluer le risque des troubles
de rythme ventriculaire par stimulation ventriculaire programmée.

c- Radiographie pulmonaire
* Technique :
Il s’agit de ’examen le plus fréquemment prescrit en imagerie médicale,

obtenu grice a un rayonnement ¢lectromagnétique (rayons X) qui permet

d’analyser le cceur, les poumons et la cage thoracique.
+ Résultats :

Elle permet de mettre en ¢évidence wune atteinte médiastino-

pulmonaire (24,73):

e Des adénopathies médiastinales et hilaires sont souvent bilatérales,
symétriques, non compressives de taille variable parfois

considérable.
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L’atteinte parenchymateuse est le plus souvent réticulaire, nodulaire
ou réticulonodulaire, bilatérale et symétrique, prédominant dans les
régions supérieures et moyennes des poumons. Ces opacités ont une

évolution variable.

D’autres images radiologiques sont possibles mais plus rares : des
zones de confluence nodulaire a limites floues ou des zones de

condensation alvéolaire, des zones d’hyperdensité en verre dépoli.

L’aspect le plus fréquent de la fibrose est une rétraction des lobes
supérieurs avec ascension des hiles et parfois un aspect en « rayon de

miel ».
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Ces deux types d’anomalies définissent 5 types radiologiques. (voir

schéma).
Type O:
Radiographie poumon normal
type 1 { { tYPe 2 ) ~ type3  type 4
adp hilaire(s) adp hilaire(s) + atteinte atteinte parcachymatcuse sans signes de fibrose

sarenchymateuse adp

#

f

Résolution spontande 80% | Résolution spontande 60% Résolution spontanée 20% Irréversible

Figure 17 : Les differents types montrant I’atteinte parenchymateuse

pulmonaire de la sarcoidose (24)
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En cas d’atteinte cardiaque les aspects radiologiques retenus sont :

e Une cardiomégalie (figure 18).

e Une insuffisance cardiaque globale qui peut apparaitre sous forme
d’une image en aile de papillon et une surcharge hilaire bilatérale
(figurel8).

e Un épanchement péricardique qui se manifeste par un ¢€largissement de
la  silhouette cardiomédiastinale, avec un aspect triangulaire et
symétrique du coeur. Le bord gauche du cceur est rectiligne.

e Un anévrysme ventriculaire gauche qui se manifeste par un aspect en

double arc de I'arc inférieur gauche associé a une cardiomégalie.

Vi

Figure 18 : Installation progressive de I’insuffisance cardiaque gauche
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d- Echographie Trans-Thoracique ETT :

¢ Technique :
Il s’agit d’une technique d’imagerie du cceur utilisant les ultrasons a travers

la paroi thoracique afin d’obtenir une image du cceur en temps réel.

C’est un examen non invasif, sans risque et sans précaution qui permet
d’étudier les structures cardiaques, valves et cavités et donner une image de la
2

circulation sanguine dans les cavités cardiaques lorsqu’il est couplé au doppler.

Pour sa réalisation, un capteur ultrasonore (sonde ou transducteur) est posé
sur le thorax émettant et recevant des ultrasons. La machine transforme alors
ces échos en une image dynamique enregistrée sur une cassette vidéo et en

quelques images arrétées qui sont enregistrées sur un document papier.

La durée de ’examen est de 15 a 30 minutes et un ECG peut-&tre réalisé

simultanément.

C’est un examen quasi obligatoire chez des patients avec des anomalies
cardiaques car il permet d’évaluer leurs sévérités. Il est demandé pour savoir si
certains symptomes (douleur, dyspnée, malaise...) ou signes (souffle, cedéme

des membres inférieurs...) sont en rapport avec une atteinte cardiaque.
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Figure 19 :Image arrétée d’un cceur normal a 1’échographie trans-thoracique (2)

< Résultats :

Elle est nécessaire en cas de suspicion de sarcoidose cardiaque. Les
équipes doivent Etre averties de la pathologie recherchée(6). Toutefois elle ne
permet le diagnostic que dans 14% des cas seulement. En effet, elle est peu
sensible pour détecter des anomalies discreétes ou localisées survenant a des

phases précoces.
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Elle permet d’¢étudier des anomalies musculaires et valvulaires en

montrant :

- Des atteintes cardiaques  directes:  granulomes  (image
hyper échogene), fibrose et par conséquent une cardiomyopathie

secondaire (24).

- Des anomalies septales: ¢paississement basal (diagnostic
différentiel : cardiomyopathie hypertrophique), dyskinésie, présence
d’écho brillant hétérogene (6).

- Un ¢épaississement global des parois ventriculaires avec diminution

de la fraction d’¢jection (moins de 40%) (6).
- Une dilatation ventriculaire (24).
e Rarement (6) :
=» Un épanchement péricardique
=» Un anévrysme ventriculaire (24)
=» Un aspect pseudo tumoral
=» Un thrombus
=» Une atteinte valvulaire

La recherche de trouble de la fonction diastolique du VG est indispensable
(6,74). Elle est le témoin précoce de I’infiltration sarcoidienne indépendamment

de toute altération systolique.
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e- Biopsie endomyocardique

¢ Technique
Elle consiste a prélever des fragments du tissu musculaire cardiaque. La

durée de I’examen est de 30 minutes et peut étre effectuée en ambulatoire.

Le prélevement est effectué¢ a 1’aide d’une pince a biopsie (bioptome), pour
des raisons de simplicité¢ technique, le prélévement est effectué¢ au niveau du
ventricule droit. Les fragments prélevés sont millimétrique et le prélevement

n’altere pas I’épaisseur et la qualité du muscle cardiaque.

La ponction aprés anesthésie locale préalable est habituellement faite au
dessus de la clavicule droite et cherche la veine jugulaire. Le cathéter muni du
bioptome est descendu progressivement jusqu'a la Veine Cave Supérieur,
I’oreillette droite et finalement le ventricule droit ou plusieurs fragments sont

prélevés (figure n° 23 et 24).

Les fragments prélevés et placés dans le liquide de fixation, sont portés au

laboratoire d’anatomopathologie pour examen histologique.

En fin d’examen, aprés retrait du bioptome et de son guide une

compression manuelle évite la formation d’un hématome.
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> Apex du
&8 ventricule
: droit
Figure 20 : Image du coeur au cours d’une Figure 21 : Schéma représentant la
biopsie myocardique. technique de la biopsie myocardique

< Résultats

Il permet de confirmer de facon formelle le diagnostic de sarcoidose

cardiaque, il s’agit du « Gold Standard » (2).

La probabilit¢ diagnostique a partir des biopsies du muscle du ventricule
droit est de 63% et du muscle du ventricule gauche est de 47% (2) mais des
faux-négatifs sont fréquents et sont généralement dus a une erreur
d’échantillonnage. En outre, Datteinte cardiaque n’est pas homogene, les
granulomes myocardiques sont généralement basaux alors que le prélévement se

fait au niveau apical (24).
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Bien qu’une biopsie négative n’exclue pas [Datteinte cardiaque, la

découverte de granulomes non caséeux a une valeur diagnostique (24).

Toutefois, cette mauvaise rentabilité peut-€tre améliorée par une orientation
des prélévements au niveau des lésions suspectes en s’aidant des techniques
d’imagerie moderne comme I’IRM et/ou la présence d’élévation de pression

télédiastolique du ventricule droit (6).

Les lésions granulomateuses peuvent orienter vers d’autres étiologies qui

constituent les principaux diagnostics différentiels :

e  Mpyocardite a cellules géantes idiopathiques
e  Endocardite infectieuse

e  Polyarthrite rhumatoide

e  Maladie de Takayasu

e  Maladie de Wegener

Figure 22 : Vue microscopique d’un échantillon de biopsie myocardique

montrant un granulome sarcoidien
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f- Imagerie isotopique au Thallium et Gallium

% Technique :
Il s’agit d’une méthode non agressive, validée de 1’exploration des
coronaires (6,75).Les traceurs se fixent sur le myocyte en fonction du débit
coronaire local et de la fraction d’extraction active par le myocyte, ainsi une

hypofixation révele un hypo débit et/ou un hypo métabolisme.

Avec le Thallium on assiste au retour a une fixation normale apres
quelques heures, il s’agit du phénoméne de redistribution tandis qu'avec le
Sestamibi, la fixation reste stable et évite par conséquent le phénomene de

redistribution.

Ainsi le Sestamibi est préféré au Thallium car, d’une part, il est plus

spécifique et, d’autre part, il évite les phénomenes de redistribution (6).
+ Résultats :

Lors d’une granulomatose évolutive, les anomalies micro circulatoires sont
imputées a la libération de médiateurs vasoactifs libérés par les macrophages et
les myocytes. IlIs provoquent alors au repos une hypofixation mal systématisée
(6).

Ainsi lorsqu’on suspecte une atteinte cardiaque, une scintigraphie de repos
est d’abord effectuée. En cas d’anomalie, on compléte par une scintigraphie
d’épreuve qui permet une vasodilatation pharmacologique recrutant la

microcirculation (75).
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Avant de confirmer l'atteinte myocardique par la sarcoidose il faut d’abord
¢liminer une dysfonction cardiaque due a une coronaropathie. Au repos, les
résultats sont similaires mais a I’effort, on observe une diminution des anomalies

de perfusion, il s’agit de la distribution inverse.

La réversibilité¢ sous dipyridamole est évocatrice de la sarcoidose cardiaque
(75). Cette réversibilit¢ a 2 buts : un but diagnostique puisqu’elle permet de
confirmer le diagnostic de sarcoidose cardiaque, mais également un but
pronostique car la régression sous corticothérapie permet de confirmer 1’absence

de I’évolution vers la fibrose (7).

Parfois on peut observer des anomalies a 1’imagerie isotopique alors que la
clinique et 'ECG sont normaux, il s’agit dans ces cas la de troubles de la
microcirculation (7). L’imagerie isotopique permet le diagnostic de I’atteinte
cardiaque dans 17 a 32% des cas, ceci est amélioré par I’utilisation combinée de

Thallium et de Gallium-67 (24).

g- La tomographie par émission de positons TEP

¢ Technique :

La tomographie par ¢émission de positons (TEP), désormais
systématiquement associ¢ée a un tomodensitometre (TEP-TDM) est une
technique qui reléve de la scintigraphie. Cette association permet de réaliser
deux types d’images métaboliques (a savoir l'activit¢ métabolique au sein d’un
tissu) et anatomique presque simultanément avec un patient dans la méme

position.
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Le diagnostic est basé sur la détection de positrons produits par une
substance radioactive administrée au patient par voie intraveineuse et a faire
I’image de sa distribution in vivo par détection externe aprés un délai d’attente
dépendant de la physiologie du traceur. Les caméras TEP produisent alors des
images dans les trois plans de I’espace acquises au cours d’un balayage

longitudinal du patient.

La TDM-TEP est devenue une modalité d’imagerie incontournable en
oncologie, mais elle n’est pas spécifique des lésions malignes puisque les
processus infectieux ou inflammatoires, dont la sarcoidose, présentent également

une hyperactivité métabolique.

Au niveau cardiaque, elle permet d’analyser le flux sanguin soit au niveau

des artéres coronaires soit au niveau des cavités cardiaques elles-mémes.

En dehors de I'urgence thérapeutique, il est préférable, dans le cadre du
bilan d’extension initial, de réaliser la TEP-FDG avant I’instauration du
traitement, la réalisation d’une fenétre thérapeutique de 24-48 heures n’ayant

pas fait la preuve de son efficacité.

La durée d’un examen réalis¢ correctement est de 1h30 a 2h. Le
déroulement de I’examen est le suivant : avant le début de I’examen, un produit
appelé Fluorodésoxyglucose (FDG) est synthétis¢é a partir du Fluorl8, une
molécule radioactive. Le patient doit étre a jeun depuis la veille afin de
minimiser I’inhibition compétitive de la fixation du 18F-FDG par le glucose
sérique. La fixation physiologique du traceur dans les muscles et la graisse
brune est une source potentielle d’artefacts. Outre le repos au lit dans la

pénombre, pendant au moins 20 minutes avant 1’injection du traceur, 1’utilisation
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d’une prémédication myorelaxante et anxiolytique pour les fixations musculaires
ou bien du propanolol pour les fixations graisseuses peut étre proposée. En cas
de recherche de localisations cardiaques, une prémédication par 50 Ul/kg
d’héparine par voie intraveineuse doit étre réalisée 15 minutes avant I’injection
du FDG. En augmentant de mani¢re indirecte le taux d’acides gras libres
circulants, celle-ci permet d’éteindre la fixation myocardique physiologique, en
forcant le myocyte sain a utiliser la voie des acides gras et ne garder que les
éventuelles fixations liées aux lésions inflammatoires de la sarcoidose active.
Ensuite le FDG est inject¢ par voie intraveineuse. Le produit est alors
métabolisé par les tissus les plus actifs comme les muscles. Le patient est
ensuite allongé dans une machine ressemblant a un scanner a rayons X avec un
large anneau. Des couleurs ou des niveaux de luminosité variés permettent
d’identifier des défauts de fonctionnement d’un tissu ou d'un organe. A titre
d’exemple, le cancer utilise plus de glucose que la normale, les images sont
alors plus lumineuses. L’acquisition des images « corps-entier » (en fait de la
partie basse de I’encéphale jusqu’a mi-cuisses) va durer environ 20 a 30minutes.
En général, la substance radioactive administrée est trés faible. Il n’y a pas de
risque. L’utilisation de la TEP chez la femme enceinte est une contre indication
relative, a discuter en fonction du contexte clinique. Si la patiente allaite,

I’allaitement doit étre interrompu pendant 12 heures.
+ Résultats :

Cet examen permet d’une part de mettre en évidence ’atteinte pulmonaire
et ganglionnaire et d’autre part D’inflammation et I’activit¢ au niveau des

différentes régions du cceur.
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L’atteinte se manifeste par un hyper métabolisme myocardique focal (76) :
lorsqu’on observe un hyper métabolisme hétérogene de la paroi myocardique
focale ou un hyper métabolisme focal sur un fond diffus, le risque d’événement

cardiaque ou de déces est plus important (8).

L’atteinte du ventricule droit est péjorative. Le risque d’événement
cardiaque dans les 800 jours est multiplié par 5 (9). Par conséquent, la TEP-
TDM permet la détection de I’inflammation précoce avant I’installation de la

fibrose avancée.

Sa sensibilité¢ pour le diagnostic de I’atteinte cardiaque est comprise entre
79 et 100% soit une moyenne de 89% et sa spécificité est comprise entre 38 et

100% soit 78% (12).

Récemment, plusieurs études ont utilisé la TEP au 82-Rb (jusqu’alors
sollicitée dans la pathologie coronarienne) comme imagerie de perfusion
myocardique dans la sarcoidose cardiaque (12,71,77) car elle présente une
meilleure résolution spatiale que la scintigraphie myocardique, une correction

d’atténuation et la possibilité de quantifier le débit sanguin myocardique (DSM)

(78-83).

La TEP au 82-Rb a également été utilisée en combinaison avec la TEP au
18-FDG pour augmenter la spécificité diagnostique ou pour mieux évaluer le

pronostic de la sarcoidose cardiaque (84).
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Figure 23 : Aspect tomodensitométrique d’une atteinte cardiaque de la sarcoidose.(2)

Figure 24 : Images de PET scan avec perfusion myocardique au dipyridamole

chez un patient atteint de sarcoidose(2)

54



h-L’imagerie par résonnance magnétique : IRM

¢ Technique

Elle est basée sur les propriétés magnétiques des atomes. En effet, chaque
atome dispose de propriétés magnétiques intrinseques. Lorsque ces atomes sont
placés dans un champ magnétique ¢élevé, ils s'orientent tous paralléelement au
champ magnétique et se maintiennent ainsi dans une position d'équilibre.
Lorsqu'ils sont excités par une onde radio a une fréquence particuliere qui
dépend du type d'atome et du champ magnétique, ces atomes excités basculent
leur vecteur d'aimantation d'un certain angle. L'intensit¢ et la durée de l'onde

influencent 'angle de basculement.

En Imagerie par Résonance Magnétique, I'atome excité est le proton (H+),
principal constituant de la molécule d'eau (H20), I'eau constituant 80% du corps
humain. Les signaux recueillis par l'appareil en provenance des protons de I'eau
du corps humain vont €tre analysés par informatique afin de reconstruire une
image en coupes qui peut étre orientée d'emblée dans n'importe quel plan de

l'espace choisi.

L'intensité du signal dépend des parameétres physiques magnétiques propres
a chaque tissu. Ces parameétres appelés temps de relaxation correspondent a la
période de retour a l'équilibre (relaxation) des atomes d'hydrogeéne aprés leur
excitation (résonance) par l'onde de radiofréquence. Pour chaque tissu, il existe
deux types de temps de relaxation, le T1 et le T2 qui vont influencer sur

l'intensité du signal obtenu.

55



Selon l'intensité, la durée et la succession des ondes émises dans les
séquences d'excitation, le contraste de 1'image va plus favoriser un paramétre, et
c'est pourquoi ces séquences sont dites « pondérées » en rho, en T1 ou en T2,

certaines séquences hybrides mélangeant variablement ces parametres.

La conjonction de séquences d'excitation différentes (pondération T1, T2,
ou densité¢ de protons), va permettre d'identifier le type de tissu composant la
structure étudiée. Par contre les €léments contenant du calcium (l'os et les
calcifications) étant dépourvus d'eau , n'émettent pas de signal et restent noirs,
ce qui explique l'impossibilité de détecter des petites structures calcifiées en

IRM.

L'utilisation d'un produit de contraste a base de Gadolinium permet
d'apprécier le degré de vascularisation des tissus analysés ou la lumiere des

vaisseaux lors des explorations angiographiques IRM.
« Résultats :

Elle a un intérét chez tout venant. Elle permet de mettre en évidence des
anomalies chez 50% des patients asymptomatiques en permettant de visualiser

le myocarde, apprécier sa structure, sa fonction globale et régionale (6).
On peut observer 3 types d’anomalies (6) :

=» Images myocardiques hyper intenses en T1, qui se majorent en T2. Il

s’agit d’un cedéme intra myocardique.
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La cartographie en T2 permet de mieux étudier segment par segment
I’cedéme de la paroi dont on pense qu’il pourrait refléter I’infiltration
granulomateuse plus au moins réversible. Elle permet également une meilleure
¢tude des Iésions plus aigués grace a la prise de contraste associée a une
cartographie en T2.

=>» Aprés injection de Gadolinium, on peut mettre en évidence le caractére
actif ou non. En effet, la prise de contraste est témoin de la présence de lésions
inflammatoires et d’un cedéme interstitiel corticosensible. Cette prise de
contraste est typiquement sous épicardique linéaire ou nodulaire, transmurale,
hétérogéne au sein de la paroi. La prise de contraste tardive est le reflet d’une
fibrose irréversible.

= Anomalies de la cinétique et de la morphologie sous forme d’un

épaississement ou d’un amincissement focal et d'une dilatation ventriculaire.

Si on compare ’IRM a ’ETT ou la scintigraphie, on note qu’elle est plus

sensible pour détecter des atteintes cardiaques précoces (2,85).
La TEP et ’'IRM permettent de (24, 85) :

=» Confirmer le diagnostic

=» Clarifier en cas de doute

=>» Apprécier la part active de I’atteinte du myocarde

=>» Suivre le patient aprés confirmation de [D’atteinte cardiaque et son

traitement.
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Sequence T1 aprés gadolinium

Figure 26 : Larges plages Figure 25 : Importantes anomalies de la
d'hypersignalintramyocardiques apres contraction segmentaire du VG et larges zones
gadolintum (fleches), dyskinésie VG et de rétention pathologique de gadolintum
épanchement péricardique modéré (2) intéressant également le VD (2)
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Figure 27 : Hypersignal latéro basal sous épicardique sur I’imagerie

T1 post gadolinium évoquant une myocardite (2)

i- Angiographie coronarienne

Il s’agit d’un examen radiologique permettant de visualiser un obstacle
localisé sur une artére du cceur responsable de I’infarctus par exemple. En effet,
il analyse cette artére mais également I’ensemble des artéres coronaires en
injectant directement dans les artéres du coeur un produit radiologique faisant

apparaitre un contraste visible sur une radiographie.

C’est un examen indolore. Il dure 15 a 20 minutes et son résultat est
immédiat.

En cas de sarcoidose cardiaque, il a un réle important et permet d’exclure
le diagnostic de coronaropathie. En effet, devant une anomalie de perfusion au

Thallium et une coronographie normale on peut exclure une athérosclérose

importante.
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B-Criteres diagnostiques :
1- Chez les patients connus porteurs de sarcoidose :

Il n’existe pas de critéres diagnostiques formels (86). Il existe des éléments
de présomption proposés par Yoshida (86), toutefois, ils ne tiennent pas compte
de I'IRM et imposent des anomalies électriques. Malheureusement, la présence
de ces anomalies est le témoin de I'infiltration cardiaque grave et entraine un

retard de traitement.

La World Association Sarcoidosis And Other Granulomatosis (WASOG) et

I’enquéte Delphi ont classé le risque de survenue d’une sarcoidose cardiaque en:

= Atteinte cardiaque hautement probable : supérieur a 90%
= Atteinte cardiaque probable : 50-90%

=>» Atteinte cardiaque possible : inférieur a 50%

Cette classification a été¢ ¢tablie en se basant sur 2 critéres : la preuve
histologique d’une inflammation granulomateuse de cause inconnue et des
manifestations cliniques qui ne peuvent étre attribuées qu’a la sarcoidose apres

avoir ¢liminé des causes évidentes.

Au cours de la sarcoidose peu sévere (articulaire, cutanée, Syndrome de
Lofgrém, atteinte des glandes endocrines) il faut se limiter uniquement a la
clinique et a I’ECG (6).

Au cours de la sarcoidose active (signes généraux séveres, atteinte du
poumon ¢évolutive diffuse et multi systémique) il faut effectuer un bilan
cardiaque complet qui va permettre d’explorer chaque partie du cceur, a savoir
un ECG, un holter ECG, une ETT, une scintigraphie et une IRM. Il en va de

méme pour les localisations rares (neurologique, osseuse, ORL, rénale...) (6).
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En 2008, une ¢étude de Mehta et Al. a mis en place un protocole de
dépistage chez 62 patients atteints de la sarcoidose basé sur I’interrogatoire, la
clinique, ’ECG sur 12 dérivations, I’Holter ECG et ETT. En cas d’anomalies
sur au moins un de ces examens, une IRM ou TEP avaient permis de confirmer
le diagnostic. Ce protocole avait une sensibilité de 100% et une spécificité¢ de

87% pour dépister une atteinte cardiaque chez un patient atteint de la sarcoidose.

Devant une atteinte cardiaque suggérée par 'IRM et la TDM-TEP, une
exploration ¢€lectro physiologique est recommandée afin de stadifier le risque

rythmique. Toutefois sa place reste a déterminer (87).

Le dosage de BNP et de la troponine est ni spécifique ni sensible.

Cependant, il existe une étude qui souligne son intérét (87).
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Figure28 : Lignes directrices pour diagnostiquer
la sarcoidose cardiaque (24)

1. Diagnostique histologique

La sarcoidose cardiague est confirmée lorsqu’une
analyse histologique de specimens biopsiques opeéra-
toires et endomyocardiques démontre un granulome
épithélioide sans granulome caséeux.

2. Diagnostique clinique

Chez les patients qui ont recu un diagnostic histologique
de sarcoidose extracardiaque, on soupconne une
sarcoidose cardiague en présence du point (a) et de I'un
ou plusieurs des points (b) a (c).

(2) Bloc de branche droit complet, déviation de I'axe
gauche, bloc auriculo-ventriculaire, TV,
contraction ventriculaire prématurée (> Lawn 2),
ou onde Q anormale ou modification du segment
ST-T a I'ECG ou I'ECG ambulatoire.

(b) Anomalie du mouvement de la paroi, amincisse-
ment régionale de la paroi ou dilatation du
ventricule gauche.

(c) Anomalie de la perfusion demontrée a la
scintigraphie myocardigue au thallium-201 ou
accumulation anormale visible a la scintigraphie
myocardique au technetium-99m.

(d) Pression intracardiague anormale, faible debit
cardiague ou mouvement de la paroi anormal ou
fraction d'gjection ventriculaire gauche réduite.

(&) Fibrose interstitielle ou infiltration cellulaire de
grade modéré méme si les observations sont

non specifiques.

62




2- Chez les patients non connus porteurs de sarcoidose :

Une étude a montré que sur 72 BAV avant 55 ans, 20% sont dus a une
sarcoidose cardiaque. Il faut donc penser a la sarcoidose devant une
myocardiopathie non ischémique et non familiale ou DAVD, particulicrement

chez un sujet jeune ou d’origine afro-antillaise.

Une autre étude a montré que sur 346 transplantations cardiaques, 1’analyse
histologique cardiaque de 10 patients trouve des granulomes sarcoidiens avec
plus au moins une fibrose ventriculaire associée. Le diagnostic n’était pas connu
avant la transplantation. Ce constat prédomine chez les sujets agés entre 18 et 55

ans.

En cas de suspicion de sarcoidose devant une atteinte cardiaque, il est
impératif de faire un examen minutieux de la peau (cicatrice+++), des aires
ganglionnaires (épithrochléennes) et oculaire. En outre, il faut également
effectuer une ¢électrophorése des protéines, un dosage des enzymes de
conversion de I’angiotensine, chercher une atteinte hépatique, une biopsie des
glandes salivaires, une TDM thoraco-abdomino-pelvienne a la recherche

d’adénopathies et d’atteinte pulmonaire parenchymateuse.
3- Synthese :

Selon les recommandations japonaises de 1993 (88) et revues en 2006, afin
de confirmer I’atteinte cardiaque chez un patient atteint de sarcoidose et de poser
le diagnostic, différentes étapes sont requises :

1- Le diagnostic de la sarcoidose est suspecté devant des signes cliniques
et paracliniques ou devant des lésions histologiques ou devant des
anomalies évocatrices compatibles.

2- 1l faut ensuite éliminer une coronaropathie.

3- Puis déterminer les répercussions myocardiques.

4- Et finalement, chercher si les lésions sont actives ou si la fibrose est
déja installée.
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C- Diagnostic différentiel
a- Dysplasie arythmogéne du ventricule droit DAVD
Il s’agit d’une pathologie liée a la mutation d’un géne du desmosome.

Le diagnostic est évoqué a 1’échographie ou a I’'I[RM cardiaque. L’atteinte
est prédominante au niveau du ventricule droit. La sarcoidose cardiaque peut
mimer cet aspect et nécessite un avis treés spécialis€ pour mettre en évidence les
granulomes sarcoidiens sur une biopsie du ventricule droit. Il s’agit donc du

principal diagnostic différentiel.

b-Ischémie coronarienne

Ischémie coronarienne Sarcoidose cardiaque

Un territoire concerné Une atteinte diffuse
Prise de contraste sous endocardique Prise de contraste sous epicardique

Gros tronc Microcirculatoire
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Les anomalies électriques et morphologiques sont non spécifiques dans
I’ischémie coronarienne. En effet, chez un patient de plus de 40 a 50 ans avec
des facteurs de risque cardiovasculaires, une exploration coronarienne est

indispensable. Elle permet d’¢éliminer 1’origine athéromateuse.

Exceptionnellement, on peut assister a une atteinte coronarienne a type de

dissection ou sténose granulomateuse.

c- Maladies _inflammatoires myocardiques : myocardite a cellules

géantes, maladie Takayasu, Maladie de Wegener, endocardite infectieuse,

polyarthrite rhumatoide (8)...
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VII. TRAITEMENT:
A- But du traitement :

Il n’existe pas d’études controlées a ce sujet (5).

En cas de sarcoidose cardiaque, en I’absence de traitement, il existe un
risque de mort subite et d’insuffisance cardiaque avec résistance au traitement
ultérieur d’ou la nécessité d’instaurer le traitement le plus précocement possible.
En I’occurrence, le pronostic est amélioré lorsque la corticothérapie est initiée

avec une FEVG supérieure a 50% (5,6,8).
Le traitement a donc pour objectifs de :

- Réduire I’inflammation, supprimer les Iésions granulomateuses et
empécher I’évolution vers la fibrose.
- Maitriser les problémes cardiaques causés par les granulomes :

insuffisance cardiaque, troubles de rythme etc.
Le type de traitement tient compte :

- Des manifestations de la maladie
- Des contre-indications éventuelles
- De la réponse au traitement: cortico-dépendance, cortico-résistance,

complications

Dans tout les cas, il faut évaluer le rapport bénéfice-risque de chaque

traitement.
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B- Moyens :
1- Corticothérapie :

La corticothérapie permet de ralentir la progression de I’inflammation, la
régression des Iésions granulomateuses et I’installation de la fibrose en
neutralisant le systéme immunitaire en bloquant la production d’IL2,

d’interféron-Y" et de TNFa notamment (26,101).

La corticothérapie par voie générale a €té proposée dans la sarcoidose des

les années 1950 (101).

Son indication a été étudiée a travers 10 études avec plus de 5 patients. Il a

été prouvé que (1,7,8,89,92,94-98) :

e Le BAV s’améliore dans 47% (1)
e La FEVG est stabilisée ou améliorée

e Les troubles de rythme sont peu sensibles aux corticoides car ils sont

liés aux cicatrices de fibrose (96).

Une étude rétrospective avec 104 patients a montré que la survie est plus
¢levée en cas de traitement (40 a 64%). Un autre rapport oppose 75 patients
atteints de sarcoidose cardiaque et traités par corticothérapie et 20 patients non
traités dont le diagnostic a été établi a I’autopsie.La survie a 5 ans est plus élevée
chez les patients traités : 75 % contre 10%. Chez ces patients, le pronostic est
encore meilleur (la survie est de 89% dans 5 ans) si la corticothérapie est

amorcée lorsque la FEVG était de 50%.
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Les prednisone permet le plus souvent d’obtenir une réponse en 4 a 12

semaines mais le pourcentage de réponse dépend de la posologie.

La posologie initiale est de 1mg/kg/; d’équivalent de prednisolone aprés un

bolus initial de solumedrol (1,5,6,8,100,107).

Une surveillance clinique et paraclinique s’impose. Il faut surveiller la
régression des symptomes et des anomalies a I’ECG, I’ETT, I’imagerie

isotopique et I’'IRM (6).

Aprées 6 a 8 semaines d’évolution favorable, on peut débuter une
diminution progressive de la dose quotidienne pour atteindre en 6 mois une dose
inférieure a 10mg/j. La dose d’entretien est alors maintenue pendant plusieurs

années voire a vie (5,6).

Afin de diminuer ou arréter la corticothérapie, il faut avoir la preuve de
I’absence d’activité¢ de la maladie confirmée par imagerie isotopique ou IRM ou

par un taux sérique d’enzyme de conversion de I’angiotensine (6).

Les corticoides sont a 1’origine de nombreux effets secondaires chez plus
de 50% des patients ; les effets étant d’autant plus fréquents que la dose est
¢levée et la durée de traitement plus prolongée. Par conséquent, il est
recommand¢é d’associer un traitement d’épargne cortisonique lorsque la dose
seuil de réponse est supérieure a 10 mg/j ou lorsqu’il existe des signes de
mauvaise tolérance. Dans ce contexte, la prévention de [I’ostéoporose
cortisonique repose sur [’utilisation de biphosphonates, préférable a la
supplémentation vitaminocalcique qui fait courir le risque d’induire une
hypercalcémie —hypercalciurie ou une lithiase urinaire lors de la décroissance de

la corticothérapie (101).
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Certaines équipes ont proposé des bolus intraveineux de 10 a 15 mg/kg les
trois premiers jours en cas de troubles séveres méme si leur efficacité n’a pas été

veérifiée (5,18,100).

En outre, le bolus doit étre précédé d’un bilan infectieux, d’un ECG et d’un

dosage du potassium.
2- Les immunosuppresseurs :

Le but du traitement estd’une part de supprimer les Iésions
granulomateuses actives et d’autre part d’empécher 1’évolution vers les

cicatrices fibreuses (8).

L’intérét de ’association de la corticothérapie et des immunosuppresseurs
(6) :
e Corticodépendance
e Corticoresistance a la phase d’attaque
e Rechute sous corticothérapie

e QGravité 1nitiale de la sarcoidose.

Le choix entre le méthotrexate , les cyclophosphamides ,l'azathioprine,
le cellcept est fonction de I'urgence thérapeutique, des autres localisations et des

contre-indications (6).

Aucun immunosuppresseur n’a montré son intérét dans la survie,
le bénéfice a 3ans, sur la fonction du ventricule gauche et sur le dosage NT-
proBNP si on associe les immunosuppresseurs et les corticoides par rapport

a 'utilisation de corticoides seuls (8,93).
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- Le méthotrexate est utilisé a faible dose hebdomadaire (le plus souvent 10
a 15mg per os ou par voie sous-cutanée). Le mode d’action du méthotrexate a
cette posologie est mal connu. Il passe probablement par I'intermédiaire de la
production d’adénosine et une diminution de la sécrétion de TNFa au niveau des
Iésions granulomateuses. Les contre-indications (grossesse, projet de grossesse
ou de paternité, hépatopathie associée, ¢thylisme) doivent étre respectées et une
information claire des patients et une surveillance biologique réguliére sont
nécessaires. L’adjonction d’acide folique améliore le confort des patients.
L’efficacité est plus lente qu’avec les corticoides (entre deux et six mois), ce qui
peut impliquer d’associer initialement une corticothérapie (101).

- L’azathioprine administrée a la dose de 2 mg/kg par jour a également
montré son efficacit¢ qui est probablement assez superposable a celle du
méthotrexate. Il faut en respecter les contre-indications (déficit en thiopurine-
méthyl-transférase, hépatopathie, allaitement) et mettre en oeuvre une
surveillance biologique (101).

-Le cyclophosphamide peut s’avérer nécessaire dans certaines situations
réfractaires aux corticoides et aux autres immunosuppresseurs en sachant que
des effets secondaires particuliérement graves sont possibles (infections
opportunistes, risque carcinologique, stérilit¢) (101).

3- Agents anti TNF-a :

L’infliximab (Remicade) trouve son intérét dans les formes réfractaires.
Des bénéfices ont été¢ obtenus mais 1’altération sévere de la fraction d’éjection
est une contre-indication. En effet, elle peut entralner une aggravation des

symptomes voire une insuffisance cardiaque (6-8).
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Les complications a court terme semblent peu fréquentes mais une étude
francaise récente montre que des événements graves peuvent survenir jusqu’a
23 % des cas, de sorte que I’utilisation de I’infliximab doit étre argumentée et

débattue avec des médecins trés expérimentés dans le domaine de la sarcoidose

(101).
4- Traitement cardiaque spécifique :

Le traitement cardiaque doit toujours é&tre associ¢ au traitement

Immunosuppresseur.
a- Traitement de insuffisance cardiaque (102):

- L’oxygénothérapie peut s'avérer utile dans les poussées d'insuffisance

ventriculaire gauche aigué.

- Les inhibiteurs de 1’enzyme de conversion de I’angiotensine (IEC). Leur

action vasodilatatrice a pour effet de baisser la tension artérielle et de réduire
I’effort demandé¢ au cceur. De plus, ils réduisent la rétention d’eau et de sels par
les reins. Les IEC empéchent la formation de 1’angiotensine II, une substance
vasoconstrictrice qui augmente la pression sanguine. A titre d’exemple,

mentionnons le lisinopril, le captopril et I’énalapril (102).

-Les bloqueurs des récepteurs de [’angiotensine II. Ces médicaments

bloquent I’effet vasoconstricteur de I’angiotensine Il en I’empéchant de se fixer
a son site d’action. Leur effet est donc semblable a celui des IEC. Leur
indication dans l'insuffisance cardiaque se résume aux patients ne tolérant pas

les IEC. A titre d’exemple, mentionnons le losartan et le valsartan (102).
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- Les antagonistes de [’aldostérone. Ce type de médicament a un effet

diurétique mais n’engendre pas de perte de potassium. Il est particulierement
efficace en cas d’insuffisance cardiaque grave. La spironolactone et I’éplérénone
(Inspra®) en sont des exemples (102).

-Les diurétiques : sont surtout utilisés pour traiter 1’hypertension. Ils

peuvent aussi étre utiles en cas d’insuffisance cardiaque. En augmentant le
volume d’urine, ils aident a éliminer le surplus de fluides qui s’accumule dans
les poumons ou dans les membres. Les plus couramment employés sont le
furosémide et le bumetanide (102).

- Les dérivés nitrés : Ils sont utilisés dans l'insuffisance cardiaque pour leur

effet vasodilatateur veineux. Cet effet s'épuise assez rapidement en quelques
jours. Aucune ¢tude de mortalité n'a été réalisée avec cette classe thérapeutique.
Ils sont actuellement peu utilisés dans I'insuffisance cardiaque chronique (102).

-La digoxine. Son effet tonique sur le cceur permet d’obtenir des

contractions cardiaques plus efficaces. De plus, elle ralentit et régularise le
rythme cardiaque. La digoxine est extraite de la digitale, une plante herbacée
(102).

- Les bétabloquants (par exemple, le carvédilol, le bisoprolol et le

métoprolol) sont contre-indiqués en cas de sarcoidose !!! En effet, il faut
d’abord éliminer un trouble de conduction. Les bétabloquants risquent
d’augmenter le bloc (6).

b-Les anti arythmiques (103):

Les antiarythmiques sont des substances qui modifient les propriétés
¢lectrophysiologiques cardiaques en agissant sur la cinétique transmembranaire
des ions . Au repos les cellules cardiaques sont polarisées du fait des gradients
ioniques : K+ intra cellulaire > K+ extra cellulaire, Na+ intra cellulaire < Na+

extra cellulaire.
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L'activit¢ cardiaque électrique puis mécanique est dépendante des
variations de concentrations ioniques de part et d'autre de la membrane
cellulaire. Le potentiel d'action correspond a la succession des variations de
potentiel secondaires a un stimulus.

Ces mouvements ioniques s'effectuent par l'intermédiaire des canaux
(consommateur d’énergie) liés a la perméabilité sélective passive, des pompes
(non consommatrices d'énergie) des échanges (non consommateurs d'énergie)
dépendants des concentrations ioniques.

L’utilisation thérapeutique des antiarythmiques est facilitée par Ila
connaissance de leurs propriétés électrophysiologiques cellulaires. Celles-ci sont
classées en 4 grandes classes (classification de Vaughan-Williams) en fonction
de l'action sur la cinétique trans membranaire des ions (Na+, K+, Ca++) ou de
l'effet sur le systéme nerveux autonome :

- Classe I : les bloqueurs du canal sodique entrant, eux-mémes
constitués en 3 sous-classes (a, b, c) selon l'intensité et la durée du
blocage sodique (b <a <c).

- Classe II : les B-bloquants adrénergiques inhibent 1’action des
catécholamines.

- Classe III : les médicaments qui allongent la durée de la repolarisation
ventriculaire. Ils inhibent le canal potassique sortant.

- Classe IV : les inhibiteurs du canal calcique lent.
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Les antiarythmiques comme [’amiodarone peuvent provoquer une

exacerbation de Datteinte pulmonaire entrainant une maladie pulmonaire

restrictive.

Attention les bétabloquants sont contre-indiqués (6)!!!!111111111!

Principal Effet
Cellulaire

Principal
Mécanisme de
I'Effet

Conséquences sur
I'ECG

Profil des Effets
Indésirables
Cardiaques

Exemples de
Médicaments’

Classe I Classe I1

diminution de la
vitesse de conduction
(1 de Vmax) dans les
cellules a réponse
rapide

B-bloquants
adrénergiques

Bloc de INa bloc des
récepteurs B; et

(canal sodique rapide) Bs.adrénergiques

allongement de QRS allongement de
(Ic surtout) PR,

diminution de la
Fe

(£ allongement PR)

- Arythmogénicité : - Bradycardie
Tachycardies / flutters
(mais pas de torsades

de pointes)

- Bloc auriculo-
ventriculaire

- Inctropisme négatif - Inotropisme
négatif

- Bloc de conduction

Hissien ou

Intraventriculaire

(QRS large)

- Dysfonction sinusale

- Augmentation des
seuils de stimulation
par les pacemakers et
des seuils de
défibrillation

Flécainide (c)* Propranolol

Propafénone (c)* Acébutolol
Quinidine (a)* Nadolol
Disopyramide (a)* Aténolol

Cibenzoline (c)*
Lidocaine (b)* seulement)
Mexilétine (b)*

(Amiodarone (b)*) (Sotalol)
(Dronédarone (b)*) (Amiodarone)

(Dronédarone)

Esmolol (voie i.v.

Classe III

allongement de la
durée des Potentiels
d'Action (PA)

augmentation des
périodes réfractaires

(surtout pour les
cellules a réponse
rapide)

bloc de IKg, IKs et/ou
IK;

(canaux potassiques)
allongement de QTc

(% diminution de la
FC)

- Arythmogénicité :
Torsades de Pointes

Amiodarone

Sotalol
Dronédarone
Quinidine
Disopyramide

Mon commercialises
en Europe :
Ibutilide (I.V.)
Dofetilide

Classe IV
- inhibition Calcique

- augmentation des
périodes réfractaires
(surtout pour les
cellules a réponse
lente)

bloc de ICa,

(canal calcique lent)

allongement de PR,

diminution de la FC

- Bradycardie

-Bloc auriculo-
ventriculaire

- Inotropisme négatif

Veérapamil
Diltiazem
Bépnidil
(Cibenzoline)
(Amiodarone)
(Dronédarone)

MAIS PAS LES
DIHYDROPYRIDINES

Figure 29 : Les différentes classes d’antiarythmiques (104)
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c- Les dispositifs implantables : le stimulateur cardiaque et le

défibrillateur automatique implantable DAI

Il existe deux types de dispositifs implantables. L'un permet d'éviter le
ralentissement du rythme cardiaque, c'est le stimulateur cardiaque ou
pacemaker. L'autre est en plus capable d'arréter une crise de tachycardie en
envoyant des impulsions rapides ou un choc électrique : il s'agit du défibrillateur

automatique implantable (DAI) (104).

On les implante au niveau de la région sous-claviculaire. Une incision
cutanée est faite pour rechercher une veine dans laquelle sera introduite la

sonde.

Chaque sonde est alors conduite dans la cavité cardiaque désirée. Le
stimulateur est ensuite connecté et le tout est enfoui sous la peau. L'intervention

dure entre 1/2 heure et une heure.

Il dispose des mémes indications que pour les autres cardiopathies méme si

on ne note pas une amélioration de la survie.

Il est indiqué en cas d’arythmies dangereuses qui peuvent causer un arrét.
En effet, chez les patients atteints de sarcoidose cardiaque, on peut assister a une
mort subite due a une tacchy arythmie ventriculaire ou a un bloc de conduction
(30 a 65 % de déces). Ainsi, le taux ¢levé des récidives et de répétition
d’épisodes de tachycardie d’une part et de survenue de mort subite d’une autre
part chez des patients recevant des anti arythmiques, méme lorsque la
prescription est basée sur des données électro physiologiques constituent une

indication majeure du défibrillateur cardiaque (8).
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Par conséquent, les indications du défibrillateur cardiaque sont :

e Les signes de bloc auriculo-ventriculaire

e Les anomalies d’un autre systéme de conduction de grade élevé.

Il est donc impératif d’effectuer une stratification du risque afin de

déterminer la nécessité ou non d’implanter un défibrillateur cardiaque.

Veine cave V eine sous-claviére
supérieure gauche
. W Pacemaker
= double chamhre
Unle, so:.lge dans implanté sous la
- oreillette clavicule
- droite, prés du ,,“
V entricule
droit
'3 Une sonde dansle
[Oreillette wventricule droit
droite
YV alve
tricuspide

Figure 30 : Mécanisme des dispositifs implantables cardiaques
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d-Destruction par radiofréquence :

Il s’agit d’une technique a effraction minimale qui permet de bloquer les

circuits de signalisation électrique anormaux dans le coeur (104).

Son principe repose sur la destruction de quelques millimétres ou
centimetres cubes du myocarde, a I’endroit ou l'on a localis¢ le foyer de
l'arythmie, grace a l'utilisation d'un courant de haute fréquence qui dégage une
chaleur au contact du muscle cardiaque. On utilise, pour appliquer ce courant,
des sondes spéciales introduites par une veine ou une artére, selon que l'on

désire aller dans les cavités droite ou gauche du cceur.

La zone a traiter est repérée grace a des enregistrements ECG spéciaux a

l'intérieur du cceur (€électrogrammes endocavitaires).

Le taux de réussite de cette technique dépend de la nature de l'arythmie.
Estimé a plus de 90% dans les cas les plus simples, il tombe a 60-70 % pour les

cas les plus complexes (6).

Figure 31 : Destruction par radiofréquence
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e- Traitement chirurgical : la transplantation cardiaque :

La transplantation cardiaque consiste a remplacer le cceur natif malade par
un cceur prélevé chez un sujet en état de mort encéphalique. La premiere
transplantation cardiaque a été effectuée au Cap en Afrique du Sud par le Pr.
Barnard en décembre 1967. C’est une intervention lourde qui dure de 4 a 6

heures, elle mobilise deux équipes chirurgicales et se déroule en 2 temps :

- Le 1¥ temps consiste a prélever le ceeur du donneur

- Le 2éme temps correspond a la transplantation proprement parlé.

Elle est occasionnellement nécessaire pour corriger I’atteinte de la valve
mitrale ou réséquer un anévrysme ventriculaire afin d’¢éliminer une arythmie

ventriculaire (6-8).
Chez les sujets jeunes, une transplantation cardiaque peut étre effectuée.

Toutefois, la sarcoidose est une maladie systémique. Par conséquent, une
Iésion peut venir s’implanter a nouveau sur [’allogreffe a savoir le coeur

transplanté.
C- Indications :

En cas de sarcoidose cardiaque prouvée, un traitement a base de corticoide
est immédiatement instauré. En effet, lorsque la FEVG est supérieur a 50% le
pronostic est meilleur. Elle est efficace surtout en cas de BAV ou de dysfonction

de VG ou de forme active histologiquement. Toutefois elle n’est pas efficace sur
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les troubles de rythmes puisque ces derniers sont dus aux cicatrices de fibrose
déja installées (6,8).

Les immunosuppresseurs sont indiqués en cas de fibrose, de
corticodépendance ou de corticorésistance, de rechutes sous corticothérapie ou
de sarcoidose cardiaque d’emblée grave (6).

En cas de formes réfractaires aux deux traitements, il est possible de mettre
en place les agents anti- TNFa (8).

Un traitement cardiaque spécifique peut-€tre instauré en cas d’insuffisance

cardiaque ou de troubles de rythme etc (6,8).

Figure 32: Algorithme de traitement suggéré
pour la sarcoidose cardiaque (24)

Prednisone 60-80 mg/jour

l

Réévaluer dans 2 a 3 mois

Répondeurs
Non répondeurs

l Progressivement sur 6 mois

A”:E: “"éldiﬁament-" : jusqu‘a une dose d’entretien
* Antimalariens i
-— de 10 a 15 mg/jour
* Méthotrexate 9)
» Azathioprine l

Continuer de réduire la dose et
le médicament peut étre arrété
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VIII. PRONOSTIC :

Lors de I’atteinte cardiaque chez un patient porteur de sarcoidose, la survie
sans traitement (a savoir l'absence de déceés, l'absence de tachycardie
ventriculaire ou de fibrillation ventriculaire) est défavorable et plus

particulierement chez les sujets avec une anomalie a I'IRM ou a la FDG-TEP

(8,9,13,17,19).

En effet, il s’agit d’une pathologie grave car méme sous traitement on
assiste a une diminution de I’espérance de vie. En I’occurrence, I’espérance de
vie dans les 5 ans chez un sujet porteur de sarcoidose cardiaque est de 37%

contre 64% chez un sujet porteur d’une cardiomyopathie idiopathique.

Les facteurs de mauvais pronostic connus et établis actuellement (selon

I’étude de Yazaki en 2001) sont (8) :
» Le rehaussement tardif a I’'IRM (91).
= Des défects diffus (91).
» La dilatation ventriculaire (1).
= [’altération de la fonction du VG inférieure a 50% (1).
= La résistance au traitement initial.
= Le BAV (89) et les troubles de rythme (90).

= La Classe de dyspnée de NYHA (1).
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Variables OR p Value
History ol cardiac symptoms 43.5 < 0.001
Abnormal Holter monitoring finding 62.8 < 0.001
Abnormal echocardiogram finding 293 0.002
Male gender 1.8 0.67
Age 0.98 0.78
Black race 1.6 1 00

Figure 33 : Facteurs de risque d’une sarcoidose cardiaque chez des patients

ayant beneficiés d’un ECG, Holter ECG et d’une ETT. (2)
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Il s’agit de I’étude d’un cas rétrospectif concernant une patiente atteinte de
sarcoidose médiastino-pulmonaire avec localisation cardiaque de découverte

fortuite, suivie au service de pneumologie du Centre Hospitalier Ibn Sina de

Rabat en 2013.
1- Interrogatoire :
a- L’identité :

Il s’agit d’une patiente agée de 37ans, originaire et habitant a Rabat,

célibataire, médecin et mutualiste.
b- Le motif de consultation : une toux seéche chronique avec dyspnée.
c- Les antécédents :

e Personnels :

Pas d’antécédents de tuberculose et sans notion de contage

tuberculeux.

- Pas de tares associées (diabéte, hypertension artérielle ou

cardiopathies)
- Pas d’antécédents chirurgicaux.

- Pas d’antécédents toxiques : pas d’exposition aux insecticides ou a

des agents toxiques ni de consommation de tabac.
- Pas d’antécédents gyneco-obstétricaux.

e Pas d’antécédents familiaux & savoir pas de cas similaire dans la

famille.
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d- L’histoire de la maladie :

Le début de la symptomatologie remonte & 2 mois par 1’apparition d’une
toux séche et une dyspnée d’effort d’aggravation progressive devenue stade II
de la mMRC sans douleur thoracique et sans symptomatologie extra respiratoire
associée, entre autre, sans épisodes de lipothymies ou de syncopes. Cette
symptomatologie évolue dans un contexte de conservation de 1’état général et

d’apyrexie.

2- L’examen clinique :
s L’examen général :

La patiente est en bon état général (OMS al). Elle est consciente, bien
orientée dans le temps et dans I’espace, apyrétique a 37,5°, normotendue a
140/75 mmhg, eupneique avec une fréquence respiratoire a 18 cycles/minutes.
On n’observe pas de cyanose, d’ictére ni d’cedéme des membres inférieurs et les

conjonctives sont normocolorées.
¢ L’examen pleuropulmonaire :

Le thorax respire normalement et sans déformations thoraciques. Les
vibrations vocales sont bien transmises. On n'observe pas de douleur provoquée
a la palpation. A la percussion, pas de matit¢ ni d’hyper sonorité et a
I’auscultation  les murmures vésiculaires sont bien pergus et sans bruits

surajoutés.
% L’examen cardiovasculaire

A D’inspection, la patiente ne présente pas d’cedéme ni de turgescence des

veines jugulaires. Le choc de pointe est en place. Les pouls sont normalement
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percus. On ne retrouve pas de reflux hépato-jugulaire. A D’auscultation, B1 et

B2 sont bien pergus. On ne retrouve pas de bruits surajoutés ou de souffle.
e [’examen cutanéo-muqueux est normal.
e [’examen ophtalmologique est sans anomalies.
e Les aires ganglionnaires sont libres.

e Le reste de I’examen (neurologique, abdominal, osteoariculaire...) est
sans particularité.

¢ Conclusion clinique :

Il s’agit d’une patiente agée de 37ans, sans antécédents pathologiques
particuliers qui accuse depuis 2 mois une toux seéche et une dyspnée d’effort
évoluant dans un contexte de conservation de I’état général. L’examen

somatique en particulier pleuropulmonaire et cardiaque sont sans particularités
3- Les examens complémentaires :

a- La radiographie thoracique de face objective une opacité dense,
hétérogéne et mal limitée du lobe supérieur droit avec des opacités hilaires

bilatérales et symétriques (figure n°34).
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Figure 34: Radiographie thoracique de face : opacité dense, hétérogéne
et mal limitée du lobe supérieur droit avec des opacités hilaires bilatérales et symétriques.

(service de Pneumologie, CHU Ibn Sina Rabat)

b- Le scanner thoracique a montré, en fenétre parenchymateuse, une
masse pulmonaire du LSD de densité tissulaire (figure n°35) avec, en fenétre
médiastinale, des adénopathies médiastinales bilatérales et non compressives

(figure n°36).
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(Y iﬂl..
Figure 35 : Scanner thoracique (fenétre parenchymateuse) :

Masse lobaire supérieure droite

(service de Pneumologie, CHU rabat Ibn Sina)
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Figure 36 : Scanner thoracique (fenétre médiastinale) : adénopathies hilaires bilatérales.

(service de Pneumologie, CHU Rabat Ibn Sina)

c- La fibroscopie bronchique : trouve un aspect inflammatoire diffus
de la muqueuse bronchique avec épaississement de tous les éperons. Les

prélevements per endoscopiques étaient non contributifs.
d- Le bilan biologique était correct.

e- La biopsie des glandes salivairesaccessoires avec étude histologique

est normale.
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f- La médiastinoscopieavec étude histologique du tissu ganglionnaire
prélevé a montré la présence de granulome épithéliogigantocellulaire sans

nécrose caséeuse (figure n°37)

Figure n°37 : Etude histologique d’une biopsie ganglionnaire médiastinale.

(service d’anatomo-pathologie, CHU Rabat Ibn Sina)

g- La biopsie scannoguidée de la masse pulmonaire avec étude

histologique des prélévements a ¢été réalisée pour ¢Eliminer une origine

néoplasique et a confirmé la méme histologie initiale.

89



h- L'ECG et I'échocardiographie trans-thoracique étaient normaux.
i- L'imagerie cardiaque par résonnance magnétique a objectivé un
nodule de la paroi inférieure du ventricule gauche d’allure sarcoidosique (figure

n°38).

Figure n° 38 : IRM cardiaque : nodule de la paroi inférieure du ventricule gauche

d’allure sarcoidosique.

j- La plethysmographie est normale ainsi que I’étude de la diffusion du

monoxyde de carbone (DLCO).
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3- Conclusion :

Il s’agit d’une patiente de 37ans sans antécédents particuliers qui présente
depuis 2mois une toux persistante et une dyspnée d’effort dont 1’examen
clinique est normal et les examens paracliniques retrouvent des arguments
radiologiques et histologiques en faveur d’une sarcoidose pulmonaire

pseudotumorale et ganglionnaire médiastinale avec localisation cardiaqu
4- Traitement :

Une corticothérapie orale (1mg/kg/j) a été instaurée pendant 3 mois avec
dégression progressive pendant une durée totale de 24 mois, sans adjuvants a

visée cardiaque vue I’absence de symptomatologie clinique.

5-L’évolution a ¢ét¢ marquée par une nette amélioration clinique et
radiologique ( scanner thoracique et IRM cardiaque) avec régression puis
disparition de la masse parenchymateuse, des adénopathies médiastinales au
bout de six mois de traitement et du nodule cardiaque (malheureusement on n’a

pas pu retrouvé les clichés de I'IRM cardiaque dans le dossier médical !!).
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Discussion
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La recherche systématique de la localisation cardiaque est imposée chez
tout malade porteur de sarcoidose soupconnée ou déja connue. En effet,
I’atteinte cardiaque modifie la prise en charge thérapeutique de la sarcoidose
puisque cette derni€re peut engager le pronostic vital si elle n’est pas prise en
charge a temps. La principale cause de morbi-mortalité¢ de la sarcoidose est due
a ’atteinte cardiaque soit 13 a 25% des cas (5).

A travers notre observation, nous remettons en question les bilans
paracliniques demandés dans notre pratique courante dans le but de rechercher
cette localisation. En effet, nous nous contentons souvent de I’anamnése, de
l'examen clinique cardiovasculaire et de I'ECG couplé a l1'échographie
cardiaque. La normalisation de ces résultats rassure faussement le médecin
traitant.

La question qui s'impose actuellement: quel(s) bilan(s) systématique(s)
faut-il réaliser pour €liminer ou affirmer une sarcoidose cardiaque et quand faut-
il le compléter par des examens plus avancés en absence de recommandations

internationales ?
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I. EPIDEMIOLOGIE :

Sur I’ensemble des patients suivis pour sarcoidose au sein du service de
Pneumologie au centre hospitalier Ibn Sina durant les cinq dernieres années,
uniquement un seul cas de sarcoidose cardiaque a ét€¢ mis en évidence, ce qui est
superposable aux données de la littérature (17,18,65,106) : de 3 a 17 % sur la
base de I’examen clinique et de ’ECG (5,17,100, 105) tandis que les études
autopsiques systématiques montrent des Iésions évolutives dans 20 a 50 % des
cas . Cette discordance est liée a 1’absence de relation anatomoclinique. La
plupart des Iésions cardiaques resteront infracliniques, mais une complication a

type de mort subite peut survenir dans 30 a 65 % des déces de sarcoidose (5).

Origine Critéres Prévalence (%) Nombre de sujets
Baughman et al., 2001 Etats-Unis (multicentrigue) Critéres ACCESS 2.3 736
Johns, 1999 Etats-Unis (monocentrique) Cohorte de sarcoidoses chroniques 7 181
Smedema et al., 2005 Pays-Bas (multicentrique) Dépistage systématique dans une 19 101
cohorte de sarcoidoses pulmonaires
Silverman et al., 1978 Etats-Unis (monocentrique) Autopsies consécutives de sarcoidoses 27 84
Sharma et al,, 1993 Etats-Unis (monocentrique) Autopsies consécutives de sarcoidoses 20 123
Iwai et al., 1993 Japon (données nationales) Autopsies consécutives de sarcoidoses 66 320
Perry et Vuitch, 1995 Etats-Unis (monocentrique) Autopsies consécutives de sarcoidoses 75 38

Figure 39 : Prévalence de la sarcoidose cardiaque en fonction des critéres retenus (5)

Toutefois, lorsqu’il y’a adjonction de I’'I[RM cardiaque, le diagnostic est

relevé a 50% comme c’est le cas chez notre patiente (8-13).

Ainsi, cette rareté de la sarcoidose cardiaque au sein de notre structure et
plus généralement chez I’ensemble des patients atteints de sarcoidose cardiaque
peut étre expliquée par la limitation de la recherche de I’atteinte cardiaque a la
clinique, ’ECG et ETT s’ils sont normaux et a la faible utilisation de I’IRM

cardiaque en tant que bilan initial de la sarcoidose.
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La fréquence de cette localisation différe selon les ethnies, la géographie,
I’age et le sexe. Le taux le plus ¢élevé est enregistré au Japon avec un taux de
déces arrivant jusqu'a 80% des cas (2) et chez les sujets de race noire (6). Une

fréquence moins €levée en Amérique (25%) et en Europe (3 a 17%) (24).

Cette atteinte touche surtout des adultes agés de plus de 50 ans (2,23,24)
de sexe féminin (6) indemnes d'antécédents cardiaques comme c’est le cas de

notre patiente.

L’étude Dhotes quant a elle retrouve 2 cas de sarcoidose cardiaque (soit 8%
des patients). Le 17 est un jeune homme d’origine caucasienne, ce qui va a
I’encontre des données de la littérature. Le 2¢éme est une femme de 59ans

d’origine africaine (5).
II. HISTOLOGIE :

La localisation de I’atteinte cardiaque chez notre patiente se situe sur la
paroi libre du VG, ce qui concorde avec les données de la littérature. En effet,
sur le plan anatomopathologique, les granulomes se localisent sur les 3 tuniques

du cceur (2,24) mais préférentiellement sur le myocarde.

Dans un ordre de fréquence décroissant, les sites prédominants sont la paroi
libre du ventricule gauche et les muscles papillaires, la partie basale du septum
interventriculaire, la paroi libre du ventricule droit et les parois auriculaires

(2,24,6,8,65-68).
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III. MODE DE DECOUVERTE :

La sarcoidose cardiaque peut-étre découverte dans 3 situations : soit lors
d’une cardiopathie symptomatique inaugurale ou I’enjeu est de poser le
diagnostic de sarcoidose, ou suite a la découverte d’anomalies a ’ECG et/ou
cliniques lors du bilan chez un sarcoidien connu, ou suite & une mort subite

révélatrice lors d’un diagnostic autopsique.

Ainsi, le diagnostic clinique de la sarcoidose cardiaque reste trés difficile,
les manifestations cliniques étant souvent non spécifiques et diverses voire
méme absentes ou fatales d'emblée. Seuls 5% des patients présentent des

symptomes ou des signes d'atteinte cardiaque (2).

Les symptomes cardiaques peuvent donc précéder, suivre ou survenir
simultanément a d’autres symptomes systémiques de la maladie : anomalies de
la conduction auriculo-ventriculaire symptomatique ou non, arythmies
ventriculaires, insuffisance cardiaque gauche congestive (5,107), arythmies

supraventriculaires, dysfonction valvulaire ou infarctus simulé et la mort subite

(2,6-8,23,24,69).

Notre patiente ne fait pas exception a la régle. En effet, cette derniere était
cliniquement asymptomatique. D’autres ¢études retrouvent des patients
cliniquement symptomatiques. A titre d’exemple 1’étude Dhotes, chez qui les 2

patients étaient porteur d’un BAV (5).
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Yazaki et al., Silverman  Chapelon-Abric  Mehta Pateletal, Blankstein  Greulichetal, Kandolinetal, Takayaetal,
2001 eral, 1978 etal., 2004 etal, 2008 2009 etal,2014 2013 2015 2015
Nombre de patients 95 B4 41 24 81 118 153 110 53
Critéres d'inclusion  Critéres Toutes Sarcoidose Critéres Toutes Toutes Toutes BEM positive Critéres
japonais sarcoidoses  extracardiague  japonais sarcoidoses  sarcoidoses  sarcoidoses, ou sarcoidose japonais +
(23avecdu et soit signe adressées adressées patients prouvée histo-  présence d'un
granulome  clinigue + pour pour consécutifs logiqguementet  BAV, d'une TV
a biologique, soit suspicion suspicion (17 % sans anomalie IRM,  oud'une
l'autopsie)  anomalies écho- datteinte d'atteinte preuve TEP ou insuffisance
graphique + cardiaque cardiague histologique)  échographie cardiaque
scintigraphique évocatrice
réversibles sous
corticoides
ECG normal ND ND 13(32%) ND ND ND 110(72%) 8/69(12%) ND
BAV haut degré BAV3 1 BAVZou 3 1 0 44 (37%) « Heart block»  34/69(49%) 22
43 (45%) n=3(7%) 21(14%)
Bloc de branche ND BBDn=6  5(12%) 3 5(6%) B(7%) BBD 30/69 ND
BBG n=4 (43%)
BBG 16/69
(23%)
Tachycardie supra-  ND a 5(12%) ND ND ND ND NA ND
ventriculaire
Tachycardie 17 (18%) ND 3(7%) ND ND 24 (20%) 20 27(38%) 31 initialement
ventriculaire (6 soutenues,
14 non
soutenues)
(13%)
Insuffisance 25(26%) 24 4(10%) ND 101%) 17(14%) 6(3.9%) 8(11%) 27(51%)
cardiaque (NYHA
classe Il ou IV)

Mort subite 11(12%) 15 ND ND ND ND ND NA ND

Fraction d'éjection  49+20 ND Hypokinésie Dysfonction ND 47+16 63 (59-68) FEVG<50% 42416
du ventricule diffuse, n=8 VG, n=3 4971 (69%)
gauche (FEVG)

Epaississementdu  26(27%) ND 3(7%) ND ND ND ND 48/70 (69%) ND
septum a
I'échographie

Amincissement du 26(27%) ND ND ND ND ND ND ND
septum a
I'échographie

Dilatation du Diamétre ND ND ND ND ND Diamétre 27/62 (44%) Diamétre
ventricule gauche  télédiastoligue télédiastolique télédiastolique
a I'échographie du VG 55+20 duVG 48 duvGs5+9

(44-52)

Prise de contraste ND ND ND 3% 21(26%) 26/39 39(25,5%) 36/38 (95%) ND
tardive  I'IRM (67 %)

Hypermétabolisme ~ ND ND ND 0% ND 71 ND 14/20 (70%) 18FDG ou
cardiaque au (anomalie zallium 40
I8FDG TEP TEP ou de (75%)
scanner perfusion)

(60%)
Biopsie 17 (33%) ND ND ND 13(16%) 13(11%) ND 55 (50%) 20(38%)

endomyocardique
positive

BEM : biopsie endomyocardigue ; BBD : bloc de branche droit; BBG: bloc de branche gauche; BAV: bloc auriculo-ventriculaire ; VG : ventricule gauche ; TV: tachycardie
ventriculaire ; ND : non déterminé.

Figure 40: Prévalence des signes cliniques, électriques

et radiologiques lors de la sarcoidose cardiaque(5
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IV. RENTABILITE DES DIFFERENTS EXAMENS
PARACLINIQUES :

» L'ECG:
L’ECG est un bilan complémentaire systématique.

Cet examen non invasif et facilement reproductible dépiste non seulement
les troubles de conduction mais aussi les arythmies ventriculaires ainsi que les
ESV respectivement présentes dans 37 et 50 % des cas de sarcoidose cardiaque.

Les troubles du rythme auriculaires sont plus rares (6,7,14).

Toutefois, il est trés peu sensible ne permettant d'objectiver des troubles du
rythme, de conduction ou de repolarisation que chez environ la moiti¢ des
patients. En DI’occurrence, dans notre cas 'ECG n’a pas décelé¢ d’anomalie.
Dans I’é¢tude Dhotes, ’ECG a montré des anomalies chez 100% des patients

porteurs de sarcoidose cardiaque a type de BAV (5).

s Holter ECG :

La surveillance Holter sur 24 heures peut documenter et définir des

troubles du rythme subcliniques qui ne sont pas identifiés a I’ECG.

Il permet la recherche de troubles du rythme ou de la conduction
paroxystiques ou d’extrasystoles ventriculaires (ESV) polymorphes et en

nombre excessif (5).

Sa rentabilit¢ augmente quand il est guidé par la clinique et le tracé de

repos.
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Plusieurs études ont insisté sur son intérét dans le dépistage des
localisations cardiaques de la sarcoidose avec une sensibilit¢ de 67 % et une
spécificité de 62 a 80 % quand il individualise plus de 100 ESV par jour surtout
si elles appartiennent au groupe IV de Lown (5).

A titre d’exemple, lors de I’étude Dhotes, I’Holter ECG a permis de monter

le caractére permanent des troubles conductifs chez la totalité des patients (5).

L’¢étude ¢électrophysiologique du faisceau de His est indiquée dans
I’exploration d’anomalies ¢€lectriques connues. Cela doit étre couplé a un
programme de stimulation ventriculaire pour mieux ajuster la thérapeutique anti-
arythmique ou immunosuppressive.

R/

s L'échographie cardiaque (5,6,72)

Bien que I’ETT permette d'étudier les 3 tuniques, il reste également peu
sensible pour détecter des anomalies discrétes ou localisées survenant
précocement. En ’occurrence, dans I’étude Dhotes datant de 2003 incluant 50
patients atteints de sarcoidose, 3/4 des patients ayant une atteinte cardiaque a
I’IRM avaient une ETT normale. La prévalence des signes observés a
I’échographie cardiaque varie d’une étude a I’autre. Ceci peut-étre expliqué par
le type de patient incriminé (duré de I’évolution, symptomatique ou non). Ainsi,
certaines données de la littérature seraient en faveur de la présence d’une
anomalie cardiaque a I’ETT uniquement chez les patients symptomatiques.
Tandis que d’autres soulignent I’importance des signes échocardiographiques
infracliniques dépistés, dans 24 a 31 % des cas tel un trouble de cinétique
segmentaire (notamment basale) ou diffuse, une dilatation ventriculaire, un

épaississement pariétal, une altération de la fraction d’éjection du ventricule
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gauche, une dysfonction du muscle papillaire, un épanchement péricardique, un
trouble de la fonction diastolique (72,108). Ce dernier critére revétirait une
importance toute particuliere car témoignant précocement de [D’infiltration
granulomateuse (72).

Ainsi, ’absence de signes a 'ETT chez notre patiente peut-&tre expliqué
par I’absence de symptomes cliniques et/ou électriques, 1’absence d’atteinte

droite et la durée d’évolution courte.

s L’imagerie isotopique :

L’imagerie isotopique permet le diagnostic de I’atteinte cardiaque dans 17
a 32% des cas. L’utilisation du Thallium-201 permet d'identifier une atteinte
myocardique et d’exclure une dysfonction cardiaque due a une coronaropathie
en objectivant des anomalies de perfusion diminuant durant 1’exercice
(distribution inverse) (6,75).

L’utilisation combinée du thallium-201 et du gallium-67 peut améliorer la
détection de la sarcoidose cardiaque (24).

En outre, des petites séries suggérent que la présence de Iésions avides de
gallium peut prédire une réponse plus prononcée au traitement corticoide
(24,109).

Néanmoins, en I’absence de signes cliniques, la valeur pathogéne des
Iésions scintigraphiques n’est pas certaine. En effet, des défauts de perfusion
sont retrouvés chez 30% des sujets atteints de sarcoidose en dehors de toute

atteinte cardiaque (110).
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*» La tomographie par émission de positrons

La FDG-TEP permet I’étude de I’atteinte myocardique si elle est réalisé
apres un régime pauvre en glucides et saturé en lipides afin de supprimer I’hyper

métabolisme physiologique myocardique (12,15,78,111-113).
Elle permet de détecter une inflammation précoce avant I’apparition d’une
fibrose avancée en mettant en évidence un hyper métabolisme focal.

Sa sensibilité est de 89% et sa spécificité est de 98% (12).

Plus récemment le rubidium est utilisé dans la recherche de sarcoidose
cardiaque et parfois en combinaison avec le 18-FDG (84).

R/

s Les biopsies endomyvocardiques :

Bien que notre patiente n’ait pas bénéfici¢ d’une biopsie endomyocardique
(puisque le diagnostic de sarcoidose a déja été prouvé histologiquement), cet
examen est le seul qui permet de confirmer de fagon certaine I’atteinte cardiaque
de la sarcoidose. Néanmoins, la probabilité diagnostique est faible soit 63% au
niveau du ventricule droit et seulement 47% au niveau du ventricule gauche

(2).La sensibilité était de 20% dans une série de 26 patients (24, 114).

De plus, la place des biopsies endomyocardiques est limitée du fait du
nombre ¢élevé des faux négatifs expliqués par l’atteinte en mosaique de la

sarcoidose cardiaque.

Toutefois, la présence d’un granulome non caséeux dans la biopsie a une
valeur prédictive positive (24). De plus, la probabilité peut étre augmentée par

I’utilisation de ’'IRM.
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V. PLACE DE I’IRM :

La place de 'IRM avec injection de gadolinium n’est pas encore bien
définie et demande a étre précisée par de plus grandes séries. 7 observations
isolées de patients atteints de sarcoidose explorés par I’'IRM cardiaque ont été
publiées. Chez 6 de ces patients, la sarcoidose était connue. Chez le 7éme
patient, le diagnostic a été porté suite a une biopsie endomyocardique dans le
cadre de DI’exploration d’une cardiomyopathie dilatée. 3 types d’images sont
retrouvées : lésions a type d’hypersignal , I€sions nodulaires ou zone
d’amincissement en hyposignal au niveau du septum ou paroi libre de VG , au

niveau antéroseptal ou antérolatéral (83).

Plus récemment, Shimada et al. ont montré 1'intérét de I'IRM avec
injection de gadolinium. Sur une série de 8 sujets avec sarcoidose cardiaque
prouvée par biopsie endomyocardique, des anomalies a type d’hypersignal en

T1 avec injection de gadolinium étaient retrouvées dans 8 cas (84).

L'TRM a fait sa preuve dans le diagnostic précoce de cette localisation et
garde €galement son intérét dans le suivi des malades porteur de sarcoidose

cardiaque confirmée.

Riedy Dupuis Eliasch Chandra Doherty Inoue Matsuki’
F 30 ans H42ans H43 ans F34ans H55 ans F 65 ans F36ans
Stade de la I I I 0 I I I
sarcoidose Uvéite Cutanée Uvéite Uvéite Peau
Symptomes BAV III Syncope EsSV BAV Aucun Aucun BAV III
cardiaques Bloc de branche  ESV Bloc incomplet
v Syncope
Echocardiographie Hypertrophie Normale Normal VG dilaté, - - Hypokinésie VD
basale VG hypokinésie
IRM-T1 Hypersignaux Hypersignal Hypersignal Zones Hypersignal VG Hypersignal VG~ Nodule septum.
multiples VG et septum et VG septal d’amincissement centre en
septum, VG hyposignal
IRMT1 - - - - Hypersignal Réhaussement Reéhaussement
Gadolinium septum image nodulaire
IRM T2 - Majoration Hypersignal - Hypersignal - nodule septal
hypersignal septal septum, VG
Biopsie Positive Non faite Non faite Non faite Non faite Positive Positive

BAV : bloc auriculoventriculaire : VG : ventricule gauche ; VD : ventricule droit ;: ESV . extrasystoles ventriculaires ; TV : tachycardie ventriculaire.

Figure 41 : Description de la sarcoidose, de I’atteinte cardiaque et des lésions

cardiaques en IRM de 7 cas. Revue de la littérature
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De surcroit, I’'IRM facilite le suivi de 1’évolution sous traitement des
lésions, dont la disparition semble corrélée a un pronostic favorable

(5,6,115,116).

Cette technique récente permet de compléter le bilan d’investigation d’une
sarcoidose cardiaque diagnostiquée en visualisant ’activit¢ granulomateuse au

sein du myocarde.

Chez les patients symptomatiques, I’IRM permet de localiser les 1ésions et
donc éventuellement de guider une biopsie myocardique surtout au niveau du
ventricule gauche. Effectivement on connait le manque de rentabilit¢é de la
biopsie (20 a 30 % de résultats positifs) du fait du caractére disséminé des

granulomes (6,114).

Des données récentes de la littérature ont souligné en effet la possible
superposition entre 1’aspect en IRM et le stade anatomopathologique de la
maladie et son activité. Une classification non encore validée a été proposée
pour étayer cette hypothése fondée sur la réalisation de biopsies myocardiques

chez des patients ayant bénéficiés d’une IRM (6,115) :
=>» Le stade 1 correspond a un aspect granulomateux (117,119)
=>» le stade 2 a un aspect inflammatoire exsudatif (118,85)
=>» le stade 3 a un aspect cicatriciel (85, 115).

Dans une série de 50 patients, Dhote retrouve un stade 2 chez tous les
patients porteurs d’une sarcoidose cardiaque symptomatique. Dans notre cas,

nous n’avons pas pu appliquer cette classification (115).
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Enfin 'intérét de I'IRM est différent de celui des examens isotopiques qui
analysent surtout le retentissement sur la microcirculation : la scintigraphie
signant des défauts de perfusion aprés injection de thallium 201 se normalise a

I’effort ou apres dipyridamole (5,6,116).

Différentes études comparatives (139) ont confirmé la performance de
I’IRM par rapport aux examens nucléaires y compris le pet scan. (8-13). Dans la
série Dhotes (5,115) on retrouve chez 7 patients porteurs de sarcoidose

cardiaque symptomatique une positivité a I’IRM et 29% seulement a I’ETT.

Les limites principales de cette technique sont liées a la contre-indication
que constitue la présence d’un stimulateur cardiaque ou d’un défibrillateur

implantable qui handicapent le suivi dans de telles circonstances (5,115).

Enfin chez les patients asymptomatiques, 1’existence d’un hypersignal isolé
en IRM, comme c’est le cas de notre patiente, est parfois difficile a interpréter
mais appelle certainement & un contrdle a distance et a un suivi clinique et
¢lectrocardiographique rigoureux. Dans ce cadre aussi, il est difficile
d’objectiver une concordance avec I’ETT. La série de Dhote ne trouve des
anomalies échographiques que chez 23% des 43 patients asymptomatiques pour

58 % d’anomalies a ’IRM (5, 115).

104



VI. IMPORTANCE DU BILAN INITIAL:

Jusqu’a présent, aucune directive de diagnostic n'est validée par toutes les
équipes (6). Toutefois, I’étude de Chapelon publiée en 2007, inspirée des
criteres de présomptions de Yoshida (86) a permis de mettre en évidence une

conduite a tenir devant la suspicion de I’atteinte cardiaque.

Nombreuses sont celles qui tiennent & mettre le point sur la nécessité de
rechercher précocement cette localisation par un minimum de bilans
paracliniques comportant 'ECG, I'ECG holter 24h et l'échographie cardiaque
méme chez des patients asymptomatiques ou ne présentant pas d'anomalies
décelables a l'examen somatique. En 1’occurrence, lors de 1’étude Dhotes (5),
I’absence d’arguments en faveur d’une atteinte cardiaque dans le bilan initial (a
savoir ECG, Holter ECG et ETT) s’est révélé étre de bon pronostic puisque ces

patients sont restés asymptomatiques avec une bonne €volution dans le temps.

D’autres recommandent I'électrocardiographie a l'effort aussi comme bilan
initial.

Ainsi, en cas de résultats anormaux ou de symptomes cliniques non
expliqués, une IRM myocardique est indiquée ou par défaut les examens
nucléaires. A titre d’exemple, une étude de Mehta et al. publiée en 2008 portant
sur 62 patients, a montré que le recours a I’IRM et/ou a la TDM-TEP lorsqu’une
anomalie est retrouvée dans les examens sus-décrits a permis de relever la

probabilité diagnostique avec une sensibilité de 100% et une spécificité de 87%.

Certaines équipes européennes recommandent d'emblée la réalisation
systématique de IRM dans le bilan initial et plus particulicrement en cas

d’atteinte grave ou active de la sarcoidose (6).
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L’absence d’arguments en faveur d’une extension cardiaque dans le bilan
initial de notre patiente s’est avérée Etre trompeur puisque le complément IRM
a révélé par la suite une atteinte cardiaque. Cela sous-entend la mauvaise valeur
prédictive négative d’un bilan cardiovasculaire normal basé uniquement sur la

clinique, ’ECG, ’ETT lors du diagnostic de la maladie chez des patients.
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VII. LE TRAITEMENT :

Le traitement de la localisation cardiaque est surtout basé sur la
corticothérapie a forte dose (Img/kg/j) (5, 100) voire un traitement
immunosuppresseur d’une part, et, d’une autre part, la prise en charge de

I’insuffisance cardiaque ou des troubles de rythme (8).

La précocit¢ de la mise en route du traitement par corticoides est un
¢lément déterminant du pronostic des patients atteints de sarcoidose cardiaque,
la survie passe de 59 % a 5 ans chez les patients traités au stade d’insuffisance
cardiaque a 89 % de survie a 5 ans quand le traitement corticoide est débuté
avant le stade d’insuffisance cardiaque (8). Son intérét a ét¢ étudi¢ dans 10
¢tudes comprenant plus de 5 patients (8, 7,8,89,92,94-98) qui a prouvé son
efficacit¢ sur la FEVG et les BAV (7) mais pas sur les troubles de rythme car
dus aux cicatrices de fibrose (96). En outre, une autre étude sur 104 patients a
montré qu’il permet d’améliorer la survie. Toutefois, il n’existe pas de
consensus sur la posologie et la durée. Mais une posologie a 1mg/Kg/j est
souvent prescrite(1) tel est le cas de notre patiente. La durée quand a elle n’est
pas totalement établie : au moins quatre a huit semaines jusqu’a disparition des
signes cliniques et paracliniques puis diminution progressive jusqu’a 10 mg par

jour (5,100).

L'ECG doit étre répété au moment des phases clés du suivi, en particulier
lors des rechutes ou lors de la diminution du traitement immunosuppresseur vers

un traitement d’entretien.
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L'évaluation de la réponse thérapeutique est basée surtout sur I'IRM
myocardique aprés 2 a 3 mois d'intervalle. Si la réponse est favorable, la
dégression progressive sur 6 mois est donc préconisée jusqu'a une dose

d'entretien de 10 a 15 mg/j (5).

Certaines équipes ont proposé des bolus intraveineux de 10 a 15 mg/kg les
trois premiers jours en cas de troubles séveres méme si leur efficacité n’a pas été

toujours vérifiee (1,5,100).

L’association des corticoides a un immunosuppresseur (méthotrexate ou
cyclophosphamide) peut étre indiquée en cas de corticodépendance ou
résistance, de rechute, de gravité initiale de la sarcoidose ou comme traitement

d’épargne des corticoides lorsque la dose seuil de corticoide dépasse 10 mg/j.

L’absence de guérison était significativement associée a une durée de
traitement corticoide inférieure a 24 mois, une atteinte neurologique centrale et
I’'usage du méthotrexate contrairement au cyclophosphamide qui était associé a

un pronostic meilleur.

Aucun immunosuppresseur n’a fait la preuve d’un intérét en termes de
survie ni d’événement cardiaque dans les atteintes cardiaques de sarcoidose,
bien qu’ils soient couramment utilisés dans cette indication. Une étude ouverte a
démontré un bénéfice a 3 ans sur la fonction ventriculaire gauche et le dosage
deNT-proBNP a I’association du méthotrexate et a la faible dose de corticoides
(5 a 15 mg par jour) comparés a des corticoides seuls (93) ,mais pas sur le
diamétre télédiastolique du ventricule gauche. Le méthotrexate peut étre utilisé a
visée d’épargne cortisonique. Dans ce cas, il est recommand¢é de I’introduire

précocement (8,93).
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La corticothérapie est souvent associée a une thérapie a visée cardiaque
(traitement de I'insuffisance cardiaque, traitement antiarythmique, implantation

défibrillateur cardiaque).

La chirurgie est occasionnellement nécessaire pour corriger une atteinte de
la valve mitrale ou pour réséquer un anévrisme ventriculaire afin d’éliminer les

arythmies ventriculaires (8).

La transplantation cardiaque est une option chez les jeunes patients au stade
d’insuffisance cardiaque bien qu’on peut assister a des l€sions sarcoides sur les

allogreffes cardiaques transplantées (6).

Chez notre patiente, le traitement par corticothérapie a permis d’observer
une bonne évolution de la symptomatologie cardiaque. Cela reflete
probablement I’efficacité de la corticothérapie sur des 1ésions actives, récentes et
localisées (6,7). En effet, d’aprés les données de la littérature 1’évolution est
défavorable en I’absence de traitement précoce. En I’occurrence, sur une série
de 250 cas de Fleming & Bailey : le taux de survie est de 60% a 5ans, 42% a 10
ans et de 3% a 20ans. En outre, I’étude de Roberts a montré que la survie a 2ans
est insignifiante. L’étude de Yazaki a montré que la survie est de 55% a Sans et
90% si la corticothérapie est instaurée avant la dysfonction du ventricule gauche,
la dilatation du ventricule gauche, la dyspnée de NYHA ou la tachycardie

ventriculaire.
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Conclusion




L’atteinte cardiaque de la sarcoidose est une atteinte rare mais grave qui
doit étre reconnue le plus précocement possible car elle peut engager le
pronostic vital. Elle constitue 1’une des principales causes de déces chez les

patients atteints de sarcoidose.

Elle touche préférentiellement les femmes agées de 50 ans de race noire ou

d’origine japonaise.

Elle peut-étre cliniquement asymptomatique ou se manifester par une
insuffisance cardiaque voire des troubles de rythme qui peuvent étre fatals et
entrainer d’emblée une mort subite. Les manifestations cliniques

symptomatiques sont le reflet d’une atteinte cardiaque déja tres grave.

L’ECG, I’holter ECG et I’ETT peuvent montrer des anomalies ou étre dans

certains cas normaux malgré une atteinte cardiaque.

L’IRM ou la TDM-TAP peuvent mettre en évidence des anomalies chez
des patients asymptomatiques cliniquement et radiologiquement et relever le
diagnostic de la sarcoidose cardiaque. Ils ont donc permis d’améliorer la
détection par rapport aux seuls signes cliniques, électriques ou
échocardiographiques et constituent un ¢élément pronostique. Leur indication en

premiére intention n’est pour I’instant pas consensuelle.

La présence de [latteinte cardiaque impose une prise en charge
thérapeutique agressive, rapide et précoce, seule garantie de pouvoir mettre le
patient a [D’abri d’une complication cardiaque fatale. Les indications
thérapeutiques restent difficiles en 1’absence d’études controlées. Elle est
double, d’une part spécifique de la sarcoidose a base de corticothérapie et

d’immunosuppresseurs, et, d’autre part, cardiologique symptomatique.
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RESUME

Titre : Particularités de la prise en charge de I’atteinte cardiaque dans la sarcoidose.
Auteur : Oumaima MHAMDI.
Mots-clés : Ceeur, IRM, sarcoidose.

Introduction : L'atteinte cardiaque dans la sarcoidose est une forme rare et grave elle
est responsable de déces dans plus de 50% des cas Observation : Il s’agit d’une patiente
agée de 37 ans suivie au service de Pneumologie de I’hdpital Ibn Sina de Rabat depuis 2012,
sans antécédents pathologiques particuliers qui accuse depuis 2 mois une toux seche et une
dyspnée d’effort d’aggravation progressive L’examen pleuropulmonaire et cardiaque, était
sans particularités. Un bilan radiologique (radiographie et scanner thoraciques) a objectivé
une masse pulmonaire du lobe supérieur droit avec adénopathies médiastinales dont les
prélevements a visée histologique ont montré la présence de granulome épithélio-
gigantocellulaire sans nécrose caséeuse orientant vers une sarcoidose. La recherche de
I’atteinte cardiaque (ECG et échocardiographie trans-thoracique) était négative, cependantl
IRM cardiaque a objectivé un nodule de la paroi inférieure du ventricule gauche. Une
corticothérapie orale a ¢été instaurée sans adjuvants a visée cardiaque avec une nette

amélioration clinique au bout de 3 mois de traitement.

Discussion : L’atteinte cardiaque de la sarcoidose est un phénomene rare. La fréquence
varie de 2% (sur la base des examens cliniques et ECG) a 75% (suite a I'utilisation de 'IRM
ou sur des ¢études autopsiques. Elle peut étre asymptomatique cliniquement ou provoquer
d’emblée une mort subite en cas de troubles de rythme. L’examen est basé sur la clinique,
I’ECG, I’holter ECQG, la scintigraphie et la TDM-TEP. L’IRM a une place particuliere dans la
détection de I’atteinte cardiaque. Le traitement est essentiellement corticothérapie associé a un

traitement cardiaque spécifique

Conclusion : la localisation cardiaque de la sarcoidose est une atteinte redoutable

Sa recherche doit étre systématique et I'urgence thérapeutique s’impose toujours.
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SUMMARY

Title : Characteristic of management of cardiac sarcoidosis.
Autors : Oumaima M’hamdi
Keywords : MRI, Sarcoidosis, heart.

Introduction: Cardiac sarcoidosis is a rare and acute disease, responsible for 50% of death. It

diagnosis must be systematic because it affects the therapeutic and prognosis of the disease.

Observation: It’s about a 37 years old patient treated in Pneumology department of Ibn
Sina Hospital in Rabat since 2012, without any pathological history, suffering for 2 months
from a dry cough and worsening dyspnea on exertion, with a good physical condition. The
clinical examinations pleuro-pulmonary and cardiac were normal. The radiology (Chest x-ray
and CT scanner) showed a pulmonary mass on the right superior lobe with mediastinal
adenopathies. The histological samples (revealed granulomas without necrosis ("non-
caseating") , with asteroid bodies, and surrounded by concentric scar tissue (fibrosis), which
confirms the diagnosis of sarcoidosis. We didn’t find any cardiac involvement according to
the ECG and TTE but the cardiac MRI showed a node located on the inferior wall of the left
ventricular. The patient received corticosteroids (Img/kg/day) without any specific cardiac

treatment with a good clinical evolution after 3months.

Discussion: Cardiac sarcoidosis is rare and range from 2% (according to clinical
examination and ECG) to 75% (with MRI or autopsy studies). It’s responsible of 50% of
death. Cardiac involvement in sarcoidosis may be asymptomatic or may manifest as
rhythm/conductiontroubles or congestive heart failure. ECG, holter ECG, TTE and CT
scanner. The MRI scan has a specific rank in the management of cardiac sarcoidosis.

Corticosteroids can be used with a specific cardiac treatment.

Conclusion: The cardiac involvement in sarcoidosis is an acute disease. It represents a
serious challenge. We always have to look for it and when confirmed, the treatment is an

emergency.
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