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1. INTRODUCTION

Les CMD sont des affections myocardiques hétérogenes caractérisées par

une dilatation ventriculaire associée a une performance myocardique abaisseée.

Elles sont décrites pour la premiére fois au 18°™ siécle, et depuis, des progrés

remarquables ont été réalisés dans la compréhension globale de cette pathologie.

Bien que les différentes classifications proposées pour les classer mettent
en exergue le profil morphologique, I’étiologie ou le caractere génétique ; en
pratique clinique, on divise les CMD en deux grandes catégories : les CMD
ischémiques et les CMD non ischémiques. Le terme de cardiomyopathie non
iIschémique est souvent utilisé de facon interchangeable avec le terme de CMD.

Les étiologies sont multiples, génétiques ou secondaires, et sont de mieux
en mieux connues. La découverte de ces étiologies a permis d’établir un bilan
exhaustif pour une approche diagnostique de moins en moins invasive, et la
mise en route d’un traitement spécifigue modifiant considérablement le
pronostic des CMD.

La CMD idiopathique ou genétique, autrefois seule entité reconnue, reste
un diagnostic d’elimination. ldéalement, une enquéte familiale pourrait
permettre une identification précoce d’une atteinte myocardique chez un
apparenteé, et I’introduction d’un traitement qui réduirait la progression de la
maladie.

L’exploration des CMD a été améliorée par les nouvelles techniques
d’imagerie. Bien que I’échocardiographie, sous ses difféerentes modalités (ETT,
2D, 3D...) soit toujours considerée comme indispensable dans le diagnostic,
I’IRM et le scanner permettent par des approches différentes non invasives
d’affiner la recherche étiologique.



Les complications classiques de la CMD se superposent a celles de
I’insuffisance cardiaque, y compris les troubles de rythme et de conduction, les

complications thromboemboliques, et le risque de mort subite.

Le pronostic, quant a lui, a été largement amélioré par le progrés des

traitements medicaux, électriques et chirurgicaux.

Notre travail porte sur la description des aspects épidémiologiques,
cliniques, paracliniques, et étiologiques des patients porteurs de CMD non
iIschémiques au sein du service de cardiologie a I’hépital d’instruction militaire

Mohamed V de Rabat sur une période de 30 mois.
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2. RAPPELS ET REVUE DE LA LITTERATURE

2.1. Définition

Les CMD sont des pathologies hétérogenes définies par une atteinte directe
du myocarde a I’origine d’une dilatation ventriculaire et d’une altération de la
contractilité du ventricule gauche ou des deux ventricules. Elles sont
caractérisées par des modifications structurelles et fonctionnelles du muscle
cardiaque. [1,2]

Au cours des CMD a coronaires saines, on note I’absence d’une maladie
coronarienne ou d’une surcharge hémodynamique, qu’elle soit secondaire a une
hypertension artérielle, une valvulopathie ou une cardiopathie congénitale,
suffisante pour entrainer une altération de la fonction systolique. [3]

2.2. Epidémiologie

L’incidence de la CMD est difficile a eévaluer, du fait des grandes variations
géographiques, de la sélection des patients et des changements des critéres
nosologiques et diagnostiques. [4]

La CMD touche plus les adultes jeunes, classiquement entre 30 et 40ans
[5], avec une nette prédominance chez les hommes (sexe ratio = 3/1).
Néanmoins, elle peut se voir a tout age surtout en dehors des formes génetiques,
ou il a eté admis que la pénétrance liée a I’age est compléte vers 50 ans. La
CMD touche beaucoup plus la race noire avec un ratio de 3/1. [6]

La prévalence de la cardiomyopathie dans les pays du tiers monde et
tropicaux est beaucoup plus élevée que dans les pays développés [7]. En effet,
aux Etats-Unis, elle est d’environ 36 cas pour 100 000 personnes selon I’age,
soit 1/2 500 [8,9]. Au Japon, elle serait apparemment plus faible (17/100 000)
[10]. En Afrique et en Amérique latine, elle est plus élevée qu’aux Etats-Unis
[11].



Selon des essais multiples multicentriques et randomisés portant sur
I’insuffisance cardiaque, 30 a 40% des patients ont une origine non ischémique
[4,12]. En incluant la population pédiatrique et les multiples causes de la CMD,
on estime que la prévalence de la CMD non ischémique dépasse celle de la
CMD ischémique. [4]

2.3. Classifications

Le premier concept d’une myocardiopathie non ischémique apparait avec
les premiéres publications du Dr Karl Fiedler en 1899, qui étudie une série de
déces concernant des adultes jeunes avec cardiomegalie en insuffisance

cardiaque. [13]

Pres d’un siecle plus tard, la premieére classification voit le jour en 1980
proposée par le WHO, et catégorise les cardiomyopathies selon le profil
morphologique : Cardiomyopathies dilatées, hypertrophiques, restrictives,
CVDA et inclassables. [14]

En 1996, de nouvelles entites (cardiomyopathies virales et inflammatoires)
sont ajoutées par I’OMS et la ISFC. [15] Avec I’avenement de la génétique
moléculaire, de nouvelles classifications reposant sur la génomique (comme la
classification proposée par I’AHA) divisent les cardiomyopathies en deux
groupes majeurs en fonction de I’organe le plus affecté par la maladie. [16]
(tableau 1)



Dans cette classification, les cardiomyopathies primaires (génétiques, non
génetiques et acquises) sont caractérisées par une atteinte du myocarde de fagon
prédominante ou exclusive. Dans les cardiomyopathies secondaires, I’atteinte du
muscle cardiaque est accompagnée d’un grand nombre de troubles systémiques
touchant plusieurs organes (exemples : I’hémochromatose, la sarcoidose, les
maladies vasculaires auto-immunes/du collagéne, les toxines, les traitements

anticancereux, le diabete ...).

La classification européenne proposée par I’ESC est orientée par la clinique
et permet un regroupement selon les phénotypes morphologiques et fonctionnels
spécifiques (cardiomyopathies hypertrophiques, CMD, CVDA,
cardiomyopathies restrictives et cardiomyopathies non classées) [17]. Un
deuxieme regroupement divise chaque phénotype en formes familiales et non

familiales. (tableau 2)

Plus récemment, un nouveau systeme nosologique plus flexible est
développé. Il s’agit de la classification MOGE(S), approuvee par la WHF, qui
prend en compte le phénotype Morpho-fonctionnel (M), I’atteinte des Organes
(0), le mode de transmission Génétique (G), I’annotation Etiologique (E)
(incluant I’anomalie genétique ou le substrat ou la maladie et le statut
fonctionnel (S) de la maladie). [18,19] (tableau 2)



Cardiomyopathies

Cardiomyopathies primitives SRS
Génétique Mixte Acquise
CMH - | CM dilatéee Inflammatoire (myocardite)
DAVD - Stress (Tako-tsubo)
NCVG - - CM Restrictive Péripartum
(non dilatée
Surcharge - non hypertrophiée) Rythmique
TDC Enfants de meére DID
Mitochondriale - Classification American Heart Association : Maron BJ (2006)
N R DVDA : dysplasie arythmogéne du ventricule droit;
Canaux ioniques TVPC : TV polymorphique catécholaminergique;

CMD, cardiomyopathie dilatee; CMH : CM hypertrophique;
SQTL : syndrome du QT long; NCVG : noncompaction du VG;
SQTC : syndrome du QT court;

SQTL Brugada SQTC TVPC SUNDS  gynNDs : sudden unexplained nocturnal death syndrome.

American Heart Association Classification of Cardiomyopathies. Primary cardiomyopathies in which the clinically relevant
disease processes solely or predominantly involve the myocardium. The conditions have been segregated according to their
genetic or nongenetic causes. *Predominantly nongenetic; familial disease with a genetic origin has been reported in a minority of
cases. ARVC/D indicates arrhythmogenic right ventricular cardiomyopathy/dysplasia; CPVT, catecholaminergic polymorphic
ventricular tachycardia; DCM, dilated cardiomyopathy; HCM, hypertrophic cardiomyopathy; LQTS, long-QT syndrome; LVNC, left
ventricular noncompaction; SQTS, short-QT syndrome; and SUNDS, sudden unexpected nocturnal death syndrome. Reproduced
from Maron et al'” with permission of the publisher. Copyright ©2006, American Heart Association, Inc.

Tableau 1: Classification des CMD selon I’AHA [20]




En incluant les stades de I’insuffisance cardiaque définis par I’ACC et
I’AHA, ainsi que les classes fonctionnelles de la NYHA, de nouvelles causes
sont ajoutées, comme par exemple des défauts génétiques. Ces derniers
pourraient étre découverts au cours de la vie du patient ou des familles touchées.
Le but de ce systeme est d’aider a la description de la cardiomyopathie chez les
patients symptomatiques ou non, ainsi que chez les membres de leur famille,

dans le cadre d’un dépistage genétique.

Les classifications des cardiomyopathies qui regroupent des entités
anatomiques (hypertrophiques et dilatées) et des entités fonctionnelles
(restrictives) peuvent engendrer une confusion sans le sens ou une méme
maladie peut apparaitre dans deux catégories différente (selon un mode
évolutif). La classification MOGE(S) reste la plus adaptée a ces transitions

potentielles.



Cardiomyopathies

HCM DCM ARVC RCM Unclassified
re— - Nonfamilial/non
Familial/genetic genetic
Unidentified gene defect Disease subtype | | Idiopathic ) Disease subtype

European Society
of Cardiology Classification of Cardiomyopathies. Summary of proposed classification system.

ARVC indicates arrhythmogenic right ventricular cardiomyopathy; DCM, dilated cardiomyopathy; HCM, hypertrophic cardiomyopathy;
and RCM, restrictive cardiomyopathy. From Elliott et al*® with permission of the publisher. Copyright ©2007, Oxford University Press.

Tableau 2: Classification des CMD selon I” ESC [20]
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CHARACTERISTICS

SUBSCRIPT

MORPHO-FUNCTIONAL

M

PHENOTYPE

Proband's

cardiomyopathy

(CM) diagnosis

(DCM, HCM, RCM,

ARVC/D, LVNC)

Dilated
Hypertrophic
Restrictive

R EMF

NC

NS

NA

Endomyocardial
fibrosis

LV=left ventricle
RV:=right ventricle
RLV=biventricular

ARVC

M=major
m=minor
c=category

LV= left ventricle
RV=right ventricle
RLV=biventricular

LVNC

Early, with type
in parentheses

Nonspecific
phenotype

Information
non available

Unaffected*

Clinical history
and evaluation

[=

Lu

Organ
involvement:
Extracardiac
organs/tissues

Multidisciplinary
evaluation
according per
clinical needs

or diagnostic
hypothesis

Heart

LV=left ventricle
RV=right ventricle
RLV=biventricular

Muscle (skeletal)
Nervous
Cutaneous

Eye, Ocular
Auditory

Kidney
Gastrointestinal
Liver

Lung

S Skeletal
0 Absence of

organ/system
involvement?*,
e.g. in family
members who
are healthy
mutation carriers;
the mutation is
specified in E and
inheritance in G

G

GENETIC INHERITANCE

PATTERN
Genetic counseling Clinical
with pedigree family screening
-~ Affected,
asymptomatic
Familial  Non-familial; relative
Phenotypically unaware of
sporadic the disease
Inheritance Informative  |-Relatives
AD, AR XL and non- with ECG
(Ror D) or informative and/or Echo
Matrilineal families abnormalities
Consultant ~ —Healthy family
non-informed  members
about family ~ with normal
history ECG and ECHO

N Family history negative

U Family history unknown

AD Autosomal dominant

AR Autosomal recessive

XLD X-linked dominant

XLR X-linked recessive

XL X-linked

M Matrilineal

0 Family history not investigated*
Undet Inheritance still undetermined

S Phenotypically Sporadic
(apparent or real)

E

ETIOLOGY

Genetic testing Functional
in the proband status
ACC/AHA,
NYHA
Positive Negative
Cascade — New tests
genetic novel
testing in genes
relatives
— Regular
monitoring
in relatives
G Genetic cause ACC-AHA
0C Obligate carrier stage
) ) represented
ONC Obligate non-carrier as letter
DN De novo AB,C,D
Neg Genetic test negative for ~ NA
the known familial mutation not applicable
N Genetic defect not identified NU
0 Nogenetic test, any reason* Mot used
G-A-TTR Genetic amyloidosis followed by
G-HFE Hemochromatosis NYHA class
Non-genetic etiologies: represented
i as Roman
M Myocarditis el
V Viralinfection (add the virus I, II, Ill, IV

identified in affected heart)

Autoimmune/immune-
mediate; suspected (Al-S),
proven (Al-P)
A Amyloidosis (add type:
A-K, A-L, A-SAA)
1 Infectious, non viral
(add the infectious agent)
T Toxicity (add cause/drug)
Eo Hypereosinophilic
heart disease
0 Other

A

Tableau 3: Classification MOGES [18]
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Table 1
Classification systems for cardiomyopathies

Author/Year CMP Definition Classification
Goodwing/1972 Myocardial diseases of unknown cause  Hypertrophic CMP
Dilated CMP
Restrictive CMP
WHO/ISFC/1995  Diseases of the myocardium associated  Hypertrophic CMP
with cardiac dysfunction Dilated CMP
Restrictive CMP

Arrhythmogenic right ventricular CMP

Unclassified CMP

o Fibroelastosis

» Noncompacted myocardium

Specific CMPs

¢ Ischemic CMP

o Valvular CMP

o Hypertensive CMP

« Inflammatory CMP

¢ Metabolic CMP

o Associated to general system diseases
(eg, sarcoidosis)

o Associated to muscular dystrophies

o Associated to neuromuscular diseases

e Caused by toxic reaction (eg, alcoholic
CMP)

o Peripartal CMP

AHA/2006 A heterogeneous group of diseases of ~ Genetic
the myocardium associated with o Hypertrophic CMP
mechanical and/or electrical o Arrhythmogenic right ventricular CMP/
dysfunction that usually (but not dysplasia
invariably) exhibit inappropriate o Left ventricular noncompaction
ventricular hypertrophy or dilatation ¢ Channelopathies
and are due to a variety of causes that Mixed
frequently are genetic o Dilated CMP
o Restrictive CMP
Acquired
¢ Inflammatory CMP
o Takotsubo CMP
o Peripartum CMP
o Tachycardia-induced CMP
ESC/2008 A myocardial disorder in which the heart Hypertrophic CMP
muscle is structurally and functionally e Familial

abnormal, in the absence of coronary
artery disease, hypertension, valvular
disease, and congenital heart disease
sufficient to cause the observed
myocardial abnormality

o Unknown gene

o Sarcomeric protein mutation

o Glycogen storage diseases

o Lysosomal storage disease

o Disorder of fatty acid metabolism

o Carnitine deficiency

o Mitochondrial cytopathies

o Noonan syndrome

o Leopard syndrome

o Friedreich ataxia

o Amyloid (mutated TTR)

Nonfamilial

o Obesity

o Infants of diabetic mothers

o Athletic training

o Amyloid (AUprealbumin, wild-type
TIR)

(continued on next page)

Table 1
(continued)

Author/Year CMP Definition Classification

Dilated CMP
o Familial
o Unknown gene
o Sarcomeric protein
o Z-band muscle
o LIM protein
o TCAP
o Cytoskeletal genes dystrophin
o Desmin
o Metavinculin
o Sarcoglycan complex
o Epicardin
o Nuclear membrane
o Lamin A/C
o Emerin
o Intercalated disc protein
o Mitochondrial cytopathy
Nonfamilial
o Myocarditis
o Kawasaki disease
o Eosinophilic
o Drugs
o Pregnancy
o Endocrine
o Nutritional
o Hypophosphatemia
o Hypocalcemia
o Alcohol
o Tachycardiomyopathy
Restrictive CMP
o Familial
o Tropinin |
o Desmin
o HFE
o Amyloid (mutated TTR)
« Nonfamilial
o Sarcoidosis
o Carcinoid heart disease
o Scleroderma
o Amyloid (AL/prealbumin, wild-type
TIR)
o Arrhythmogenic right ventricular CMP
o Unclassified CMP
o Left ventricular noncompaction
o_Takotsubo CMP

Descriptive genotype-phenotype
nosology system (see text for details)

WHF/2013 Heart muscle disease sufficient to cause
structural and functional myocardial
abnormality in the absence of coronary
artery disease, hypertension, valvular

disease, and congenital heart disease

Abbreviations: AHA, American Heart Association; AL, Light chain; ESC, European Society of Cardiology; ISFC, International
Society and Federation of Cardiology; TCAP, Titin cap gene; TTR, Transthyretin; WHF, World Heart Federation;
WHO, World Health Organization.

Tableau 4: Les différentes classifications des CMD [21]
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2.4. Physiopathologie

2.4.1. Dilatation et diminution d’inotropisme

En réponse a différentes agressions (mécaniques, inflammatoires ...), la
structure du myocyte subit plusieurs modifications. Il en résulte une
hypertrophie cellulaire associee a des anomalies structurales, suivie par des
apoptoses et I’apparition de fibrose. Il en résulte I’altération de la fonction
myocardique. Au niveau macroscopique, ces processus cellulaires aboutissent au
remodelage et donc la dilatation ventriculaire. [22,23]

La dilatation ventriculaire et la diminution de I’inotropisme cardiague sont
a I’origine d’une diminution de la FEVG et d’une élévation du VTS du VG. Il en
résulte une diminution de la vidange auriculaire avec élévation de la pression
auriculaire gauche et de la PTDVG.

Initialement, la tachycardie compense la diminution du volume d’éjection
systolique (VES) afin de maintenir le débit cardiaque constant. (Rappel : DC=
FC X VES).

A la phase tardive, apparait une diminution du DC, une élévation des
pressions veineuses pulmonaires, responsable de la survenue d’un OAP et enfin
une élévation de la PAP puis d’une insuffisance ventriculaire droite. [24]

2.4.2. Mécanismes neuro-hormonaux [25]

La diminution du DC aboutit a I’activation de plusieurs mécanismes neuro-
hormonaux dont :

— Le systeme nerveux sympathique (adrénaline, noradrénaline) :
responsable d’une tachycardie compensatrice a travers ses récepteurs
B1, B2, et al, ainsi que d’une augmentation de la contractilité et d’une

vasoconstriction.
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— Le SRAA : principal systeme vasoconstricteur

— La synthéese de vasopressine: hormone hypothalamique

vasoconstrictrice

— La synthese de prostaglandine (stimulée par la baisse de perfusion

des organes)

— Et enfin la production de facteur atrial natriurétique (stimulée par

la dilatation auriculaire).

Ces différents systemes aboutissent a une élévation de la FC, une
diminution de la contractilité myocardique, et une augmentation des résistances
vasculaires périphériques. Ceci malgré une activation de la synthése des facteurs
anti  vasoconstricteurs et anticedémateux (facteur atrial natriurétique,

prostaglandines), ces systemes sont depasses.

Le cercle vicieux ainsi créé est a I’origine d’une accentuation de la baisse
du débit cardiague. Une ischémie sous-endocardique (avec douleur thoracigue
d’allure angineuse) est fréquente du fait de la diminution de la réserve coronaire

et d’éventuelles anomalies associées de la microcirculation coronaire.
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Figure 1 : Mécanismes neuro hormonaux dans I’IC [26]
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Figure 2: Mécanismes physiopathologiques aboutissant a la CMD [27]
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2.5. Anatomopathologie
D’un point de vue macroscopique, la CMD est caractérisée par :

e Des cavités dilatées (surtout les cavités gauches).

Des parois du VG qui sont fines, peu ou pas hypertrophiées.

Des valves normales mais avec un anneau mitral qui est dilaté.

Un thrombus a I'apex probable.

Des arteres coronaires saines mais la présence de sténoses <50%
autorise le diagnostic de CMD. [28]

D’un point de vue microscopique (post-mortem ou sur biopsie

myocardique), on a :

e Une plage de fibrose interstitielle diffuse, d'autant plus marquée que la
FE est abaissee, predominant dans les couches sous-endocardiques.
[22,29]

La fibrose est spécialement intense dans la forme secondaire a
I'’Adriamycine.
e Une présence possible de signes inflammatoires (infiltrats de cellules

mononuclées) suggestifs d'une "myocardite”. [30]

e Une hypertrophie des myocytes tres modérée dans la forme
idiopathique, absente dans la CMD de la Doxorubicine, marquee dans

la forme "alcoolique™. [31]
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FIGURE 2 Pathological A ances of Dil d Cardi

(A} Left ventricular cavity dilation (asterisk) with wall thinning. {B) Extensive left van-
ricular midwall replacement fibrosis (arrows). (€} Myocyte hypertrophy (black arrowl,
miyocyte atrophy (blue arrow), nuclear pleomorphism {(arrowheads), and increased
interstitial fibrasis (stained with Picresinius red); magnification =500,

Figure 3: Aspects anatomopathologiques de la CMD (32)
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2.6. Etiologies

La CMD est une maladie multifactorielle avec 3 mecanismes
principaux qui peuvent coexister : une anomalie genétique, une cause
infectieuse, ainsi qu’une réaction immunitaire. Selon la classification

américaine, la CMD peut étre « mixte », a la fois héréditaire et acquise. [16,33]
2.6.1. Formes familiales

Elles representent environ 30% des CMD et sont souvent sous estimées
[34]. Elles sont tres hétérogenes, tant que le plan phénotypique, avec differentes
formes cliniques, que sur le plan génétique, avec de nombreux genes et loci

impliqués (Tableau 5). Différents modes de transmission sont possibles :

— Les formes autosomiques dominantes : les plus fréquentes (environ

50% de toutes les formes genétiques)
— Autosomiques récessives liées a I’X,
— Mitochondriales,
— Non classifiées.

Leur pénétrance est variable, incompléte chez I’adulte, I’age de début de la
maladie étant influencé par I’age du sujet et le sexe, avec un début plus précoce

chez I’lhomme. [36]

Plusieurs formes phenotypiques différentes ont été identifiées. On peut les
separer en deux groupes, les formes isolées et les formes associées a des
manifestations extracardiagues, myopathies squelettigues ou maladies

syndromiques. [23]
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2.6.1.1.CMD a transmission autosomique dominante

Elles impliquent des mutations intéressant plusieurs génes, notamment du
cytosquelette. De ce fait, les CMD peuvent étre considérées comme une
anomalie de transmission de I’énergie produite par le sarcomere/cardiomyocyte.
[37]

Les genes impliqués codent pour :

—  L’actine myocardique (les mutations concernent un domaine situé
au niveau de la bande Z du sarcomere intervenant dans la

connexion avec le cytosquelette)

— La desmine (protéine qui établit des connexions avec les
membranes plasmiques et nucléaires ainsi que le sarcomere au

niveau de la bande Z,)

—  Le deltasarcoglycane (qui intervient dans le lien entre I’actine
cytosquelettique et la matrice extracellulaire au niveau de la

membrane plasmique)

—  La meétavinculine (qui est un composant des disques intermédiaires
qui établissent des liens entre le sarcomere et la membrane

plasmique).

—  Des protéines du sarcomere comme la chaine lourde béta de la
myosine, la troponine T ou , I'alphatropomyosine ou la titine
(impligués dans la genese des cardiomyopathies hypertrophiques).
[38]
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— LaLamine A et C (gene LMNA) : leur mutation est retrouvée dans
7.5% des formes familiales. Elle peut étre responsable d’une
instabilité nucléaire puis a la mort cellulaire. La pénétrance est liee
a I’age. Des troubles de conduction peuvent s’y apparenter et

apparaitre méme avant la CMD. [39] (schéma 4)
2.6.1.2.Formes a transmission liee a I’X
Elles sont liees a des mutations dans les genes de :

— La dystrophine (protéine sous-membranaire possédant un role
structurel dans la stabilisation de la membrane plasmique, et
fonctionnel dans la transduction de I’énergie produite par le
myocyte) Elle est aussi responsable des myopathies de Duchenne et
de Becker.

— Latiffazine (schéma 4). [37]
2.6.1.3.Formes autosomiques récessives

Elles correspondent a 16 % de toutes les CMD familiales [5]. L apparition
de la CMD est plus précoce, et le pronostic en est plus péjoratif. Parmi les

exemples, on retrouve I’atteinte du géne de la desmoplakine. [33,37]
2.6.1.4.Formes mitochondriales

Elles représentent 10 % des CMD familiales [5]. La transmission est
mitochondriale (et donc que par la mere). Il s’agit généralement de grandes
delétions de I’ADN mitochondrial. Un déficit auditif est souvent retrouve.
[33,37]
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2.6.1.5.NCVG

Il s’agit d’une cardiomyopathie congénitale, qui demeure souvent
asymptomatique et peut étre révélée a tout age. Sa prévalence est mal connue
mais elle est plus prépondérante chez I’hnomme. Elle est la conséquence d’une
altération de la structure du myocarde secondaire a une embryogenese
incomplete [40]. Le pronostic est sombre une fois les symptomes devoilés,
surtout chez I’enfant. [41]

L’expression clinique est variable, certes dominée par un tableau d’IC
systoliqgue, mais peut aussi étre revélée par des arythmies ou une embolie

systémique (liée a la migration de thrombis intra cryptiques).

Plusieurs genes sont impliques et sont localisés sur le chromosome 11p15
ou Xg28. Des mutations du gene de I’alphadistrobrévine ou du gene de la
FKBP12 ou du gene CSX ont été également rapportées. [41]

Plusieurs modes de transmission sont possibles : on aura donc des formes
familiales, soit a transmission recessive liee a I’X, soit a transmission
autosomique dominante, et des formes sporadiques qui apparaissent plus
fréquentes. [42]

Le diagnostic est posé grace au couple ETT - IRM. Parmi les criteres
morphologiques spécifiques de la pathologie, I’association de trabéculations
ventriculaires gauches multiples et d’un aspect de myocarde sous-endocardique
moins épais et compact (sous forme de récessus inter trabéculaire dont le
remplissage par le sang provient de la cavité du VG). Le diagnostic est retenu
quand le rapport zone non compactée/zone compactée est >2. Classiqguement, on
retrouve une prédominance de la partie non compactée dans les régions apicales
et latérales. [43]
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2.6.1.6.CMD au cours des maladies neuromusculaires

Plusieurs affections musculaires comportent une atteinte cardiaque, qui
peut étre le signe révélateur et/ou le signe dominant. Mais la sévérité de la

cardiomyopathie n’est pas corrélée a I’atteinte musculaire.

Les genes identifiés a I’heure actuelle ne sont probablement impliqués que
dans une petite partie des CMD familiales. D’autres genes restent encore a

identifier.

La mutation génétique la plus fréquente concerne la Dystrophine,
responsable des dystrophinopathies, entité a part entiere qui comporte les
myopathies de Duchenne et de Becker. La 1°® débute vers I’enfance et la CMD
y est constante, avec une incidence de 25% vers I’age de 6ans et de 59% vers
I’age de 10ans [44]. Quant a la myopathie de Becker, il est admis que la CMD

décompensée en est la 1° cause de déces [45].

Les autres maladies neuromusculaires comme la dystrophie myotonique de
Steinert et la myopathie d’Emery-Dreifuss concernent des mutations de genes

différents dont la lamine. [46]
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Géne Localisation Phénotype additionnel
chromosomique possible

Transmission autosomigue dominante

Actine cardiaque 15914 Aucune
Desmine 2q35 Myopathie périphérique
B- et 6- sarcoglvcane  5g33-35 Dystrophie musculaire
Chaine lourde 14g1 Aucune
f-myosine
Troponine T cardiaque 1qg32 Aucune
A-tropomyosine 15g22.1 Aucune
Lamine A/C 1pl-g21 Anomalie du systéme

de conduction

Transmission lide a I'X

Dystrophine Xp2l Myopathie périphérique
Taffazine Xp28 Petite taille et neutropénie
Transmission autosomigue récessive

Desmoplakine bp24 Hirsutisme et kératodermie

Tableau 5: Principales mutations génétiques identifiées
impliquées dans les CMD familiales [5]
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Figure 4: causes génétiques des CMD [46]
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FIGURE 17.1 The main proteins involved in cardiomyopathies. (A.A.M. Wilde, E.R. Behr, Genetic testing for inherited cardiac disease, Nat. Rev.
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Figure 5: principales protéines impliquées dans la CMD [47]
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2.6.2. Formes sporadiques (tableau 6)

Elles constituent 70% des cas, soit la majorité [35]. On considere alors la
maladie comme multifactorielle ; sans pour autant éliminer la participation
génetique. Il peut s’agir d’une mutation de novo d’un gene codant pour une
protéine cardiaque (exemple de I’actine cardiaque) ; ou d’une mutation faisant
intervenir des genes dits de susceptibilité (qui représentent les facteurs de
risques de la maladie) ou des genes modificateurs (qui ont un impact sur
I’évolution de la maladie).

Quant a la CMD idiopathique, elle ne peut étre évoquée qu’apres
exclusions des formes étiologiques possibles.

2.6.2.1.Causes infectieuses :

Toutes les myocardites infectieuses peuvent évoluer vers une CMD avec
une prévalence de 6-30% [49]. Le delai d’apparition est de plusieurs mois a
plusieurs annees ; la CMD pouvant décompenser soit suite a une infection virale
chronique et persistante, soit a une reaction auto-immune secondaire a

I’agression virale initiale.

En termes d’épidémiologie, les infections virales comme entérovirus,
adenovirus et parvovirus sont frequentes dans les pays occidentaux alors que les
étiologies parasitaires sont predominantes dans les pays du sud. [50,51]

2.6.2.2.Causes toxiques

Une intoxication alcoolique chronique et massive est une des principales
causes de CMD, mais on ne peut affirmer s’il s’agit d’un simple facteur adjuvant
ou de la cause de la maladie. Il existe une corrélation etablie entre la durée et la
dose journaliere consommée, ainsi que le risque de développer une cardiopathie.
La CMD peut régresser apres le sevrage alcoolique. [52]
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L’éthylisme a des effets toxiques sur la synthese des acides gras éthylesters
avec altération de la phosphorylation oxydative mitochondriale et un déficit en

thiamine, qui ont été incriminés dans la CMD. [52]

Mis a part [I’éthylisme, des causes iatrogenes sont également

impliqués notamment les nouveaux antimitotiques comme trastuzumab
(Herceptin®), le paclitaxel (Taxol®), I’imatinib (Glivec®), en plus des

anthracyclines et du cyclophosphamide (Endoxan®) dont le rdle reste majeur.

L apparition de la dysfonction ventriculaire peut apparaitre le plus souvent
pendant le traitement (d’ou une surveillance rapprochée des patients sous
chimiothérapie avec des échographies régulieres) et étre transitoire ; comme elle
peut réapparaitre des années aprées arrét de la thérapeutique (exemple des

anthracyclines ou de la radiothérapie médiastinale). [53,54]
2.6.2.3.Causes auto immunes et inflammatoires

La CMD complique rarement une maladie de systéeme, mais I’étiologie
iImmunitaire est a évoquer, avec en premier lieu le lupus eérythémateux
disséminé. Les autres étiologies rares sont la sclérodermie et la polyarthrite
rhumatoide. Les autoanticorps circulants, dits «anti-cceur », peuvent étre
retrouvés chez les patients et leur apparentés. Parmi les principaux

antoantigenes impliqués sont :

Les chaines lourdes alpha et béta de la myosine,

— Latroponine I,

Les antigénes mitochondriaux,

— Les béta-1-récepteurs adrénergiques,
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— Les récepteurs muscariniques M2 et la Na-K- adénosine triphosphatase

(ATPase). [55]

A noter que les trois derniers anticorps pourraient favoriser la survenue de

troubles du rythme ventriculaire ou auriculaire. [52]

D’un point de vue physiopathologique, les lésions myocardiques sont plus
dues aux processus immunologiques (I’action de lymphocytes T) qu’a I’action
propre aux anticorps circulants (confirmées par des techniques de génomique
fonctionnelle). Ceci est le cas des myocardites infectieuses. De ce fait, les
origines immunitaires et virales peuvent coexister ; I’infection virale pouvant
créer un désordre immunitaire de donc provoquer I’apparition d’une maladie

auto-immune, sur un terrain génétigue ou non. [5]

La cardiomyopathie du péri partum est une entité a part entiere, définie par
I’apparition d’une IC idiopathique survenant lors du dernier mois de grossesse
ou durant les 5 premiers mois du post partum chez des femmes sans antécédent
de cardiopathie. Sa physiopathologie n’est pas encore completement élucidée,
mais beaucoup de recherches tendent vers une participation génétique et
inflammatoire. En effet, la grossesse provoque un stress oxydatif;
potentiellement impliqué dans la genése de la maladie ; qui aboutit (via la
cathepsine D et des métaboloprotéases) a un clivage de la prolactine en un
fragment toxique « la vaso-inhibine », qui est antiangiogénique, pro apoptotique

et surtout pro-inflammatoire. [57]

Son profil évolutif est tres variable, qui va de la rémission totale a la
progression rapide en quelques jours ou quelques semaines vers I’IC terminale
et réfractaire avec un niveau de mortalité élevé (15% a 2ans selon des études

americaines). [58]
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Les patientes atteintes peuvent garder une dysfonction ventriculaire qui
peut s’aggraver de maniere progressive surtout en cas de grossesse itérative.
[7,59]

2.6.2.4.Maladies infiltratives

A I'IRM, Iaspect du tissu amyloide est caractéristiqgue. Ce moyen
d’imagerie permet aussi de guider une éventuelle biopsie endomyocardique,
dans le cas ou le diagnostic anatomopathologique ne peut se faire sur des tissus

extracardiaques.
2.6.2.5.Les déficits nutritionnels

La malnutrition générale comme les malnutritions spécifiques ont été

incriminés dans I’apparition des CMD. Parmi ces dernieres :
— La maladie du Keshan, due a une déficience en selénium [61]
— Le béribéri, da a une carence en thiamine (vitamine B1) [62]

— Le kwashiorkor,
2.6.2.6. Tachycardiomyopathies

Les arythmies (TRV ou TRSV) peuvent initier ou aggraver une
insuffisance cardiaque, que ce soit chez des patients porteurs de cardiopathies,
ou des porteurs sains. Les tachycardiomyopathies sont une cause potentiellement
réversible de CMD apres restauration du rythme régulier et sinusal. Une

récupération partielle ou complete de la fonction VG peut étre observee. [63]
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Les ESV peuvent étre également en cause, avec régression de la CMD

apres ablation du foyer ectopique des ESV par technique de radiofréquence.
2.6.2.7.Cardiopathie de I’obese

Il s’agit d’une forme frontiere de CMD ; d’une part car la défaillance
ventriculaire gauche peut étre liée a la surcharge de volume généréee
indirectement par 1’obésité ; et d’autre part elle peut également étre liée & une
atteinte myocardique directe (par un processus de lipotoxicité a travers

I’accumulation de lipides aboutissant a une lipoapoptose via la lipoprotéine O,

qui entrainera I’altération de la fonction contractile). [64]

L’obésite est un facteur de risque d’apparition et de progression de I’IC;
une majoration d’une unité de I'IMC étant associée a un doublement du risque
d’apparition d’une IC. [65,66]

2.6.2.8.Diabeéete et insuffisance rénale terminale

La CMD est retrouvée chez 12% des patients diabéetiques. Tres souvent,
plusieurs comorbidités coexistent chez ces patients dont ’'HTA, I’obésité et la
dyslipidémie. [64]

Les deux peuvent se compliquer de CMD, mais ne sont évoques qu’apres
exclusion des autres étiologies. Une toxicité myocardique directe du diabéte et

de I’hyperurémie a cependant pu étre mise en évidence.
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Myocardites Virales : entérovirus, coxsackie, adénowirus,
infectieuses parvovirus, cytomégalowvirus, VIH, Epstein-Bar
wvirus, virus de I'hépatite C, herpeswvirus ...
Parasitaires : trypanosomiase (maladie
de Chagas), toxoplasmose, etc.
Bactériennes : streptocoque, Chlamydia
prenmoniae, Borrelia burgdorferi, maladie
de Lyme, etc.

Myocardites toxiques Alcool (cause ou facteur adjuvant)
Antimitotiques : anthracyclines,
cyclophosphamide, trastuzumab, paclitaxel,
imatinib, etc.

Radigue

Autres causes iatrogénes : antiviraux,
antidépresseurs tricycligues, chloroguine,
phénothiazine, lithium

Autres : cocaine, dépdts de métaux (cobalt,
mercure, plomb, etc.)

Myocardites Maladies de systéme : lupus érythémateux
inflammatoires disséminé, maladie de Churg et Strauss,
sclérodermie, granulomatoses (sarcoidose)

Myocardite auto-immune
Myocardite a cellules géantes
Réaction d'hvpersensibilité médicamenteuse

Cardiomyopathie

du péri-partum

Maladies infiltratives Hémochromatose, amvlose

Maladies Dysthyroidies, acromégalie,

endocriniennes phéochromocytome, hypoparathyroidie,
syndrome de Cushing

Troubles Hwpocalcémie, hypophosphatémie,

hvdroélectriques hypomagnésémie

Déficit nutritionnel Thiamine, sélénium, carnitine

Tachycardiomvopathies Tachycardie supraventriculaire (fibrillation
atriale, flutter) si réversible
Extrasvstolie ventriculaire trés fréguente,
si réversible

Autres causes Obésité, diabéte, insuffisance rénale terminale
(diagnostic d'exclusion)

VIH : virusde I'immunodéficience humaine.

Tableau 6: Principales étiologies des CMD non génétiques
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2.7. Diagnostic positif
2.7.1. Clinique

Généralement, le diagnostic de la CMD est évoqué devant un tableau d’IC
congestive d’apparition progressive, le plus souvent chez des adultes entre 30 et
50ans. Néanmoins, avec I’avenement de I’enquéte géneétique, le dépistage des
formes familiales pourrait aboutir a un diagnostic plus précoce au stade

asymptomatique.

Aucun signe n’est spécifique. Le tableau classique est celui d’une poussee
d’IC globale, soit due a la rétention hydro sodée importante, soit due a la
defaillance du VD associée. Les signes fonctionnels retrouvés sont donc : une
dyspneée, une orthopnée, des OMI, une hépatalgie, et une ascite. Une fatigabilité
due au bas DC, ainsi qu’une anorexie apparaissent tardivement. En cas
d’arythmie, des palpitations ou syncopes peuvent étre rapportées. D’autres
signes peuvent étre orienteurs d’une étiologie spécifique (myalgies, faiblesse

musculaire...).

A I’examen clinigue, on retrouve des signes d’ICD (OMI, TVJ, RHJ) et des
signes d’ICG (rales crepitants ou sibilants, bruits cardiaques surajoutés). Le

CDP est classiquement dévié a gauche. Un souffle d’IM peut étre retrouve.

Des signes d’HTAP accompagnent I’IC chronique : un éclat de B2, un
souffle d’IT, et un signe de Harzer positif. Un tableau aigu peut également
survenir, comme c’est le cas pour les myocardites ou les CMPP ou d’autres

formes secondaires. [67,68]
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2.71.2. ECG:

Il est non spécifique et rarement normal. L’anomalie la plus fréequente est
une HVG. Néanmoins, un microvoltage ou des ondes Q de pseudo nécrose
peuvent étre retrouvés. Par ailleurs, un BBG peut étre noté chez 25% des
patients au stade | ou Il de la NHYA. [69]

Parmi les TR, on peut retrouver une TSV ou un passage en TV. La FA est
la plus frequente. La prevalence des arythmies est corrélée a la séverité de I’IC.
[29]

Dans certains cas, I’'ECG peut orienter vers une forme étiologique. Les
troubles conductifs peuvent suggeérer une forme familiale. Les troubles du
rythme orientent vers une cardiomyopathie rythmique, et le microvoltage est

fréquent dans les maladies de surcharge. [5]
2.7.3. Radiographie pulmonaire

La Radiographie classique reste un élément d’orientation du diagnostic de
CMD. La présence d’une cardiomégalie, mesurée avec I'ICT, reflete la

dilatation ventriculaire.

Dans les CMD décompensées, on observe une surcharge hilaire avec
redistribution vasculaire au sommet, un émoussement des CDS pleuraux ainsi

que des lignes B de Kerley.
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2.7.4. Bilan biologique [6]
Il est surtout a visée étiologique et comporte de maniére systématique :

— Un bilan inflammatoire comportant : VS, CRP, NFS avec compte
des eosinophiles.

— Dosage des CPK (élévation dans certaines formes génétiques).
— Dosage de la vitamine B1.

— Un bilan thyroidien notamment le dosage de la TSH.

—  Dosage de la calcémie, du fer sérique et de la ferritine.

En fonction des données de I’interrogatoire et de I’examen clinique, seront
demandés :

—  Un bilan auto-immun (devant la suspicion d’un lupus par exemple
).

—  Des serologies infectieuses (orientées et non systéematiques, sauf si
le mode d’apparition de la CMD est subaigu dans les suites d’une
myocardite par exemple).

— Un bilan toxicologique.

— Un bilan endocrinien et /ou nutritionnel qui comportera le dosage
de la pré albumine, le sélénium, la carnitine.

Le bilan génétique n’est demandé que si une atteinte familiale est connue.
Vu son codt éleve, sa difficulté de réalisation et son apport discutable, il est tres
rarement utilisé en pratique. Il garde un intérét dans la recherche de mutation de
certains génes comme celui de la Lamine, impliqués dans un phénotype avec
troubles conductifs, et donc dans la modification de la stratégie thérapeutique.
[39]
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Cardiomyopathie inexpliquée

(FEVG < 50 %)
l Bilan initial
Interrogatoire détaille & NFP complate
ENF 0 Fangn die ® Electrolytes sérigues incluant le calclum, le magnésium, Vurée. La créatinine,
cardiomyopathies, 'HbAlc
revue des comorbidités, |Chez les_pa!lianl.s qui ?pt une CMD idinp?ihique. & Tasts de fonction thyraidienne
médicaments, histoire un historique familial sur 3 génarations  Bilan Fépatique
sociale, drogues, oxiques doit &tre obtenu pour aider a établir 3 Z .
e ; e di e M el ® Radiographie thoracigue
cardiagues, exposition itk AT Sl # Echocardingraphie
infectieuse, grossesse ™7 » Electrocardiogramme
o ViH
 Ferritine sérique, saturation de la transferrine
L ]
Symptames/
Eil!:n d‘at”:'! signes dischémie
4 mp_ = ou facteurs
ischamigue de rlsque

décompensée nécessitant
des médicaments inotropes
ou une assistance mécanique,
ouw blec cardiaque du 2° degré Mobitz |1
ou plus, tachycardie ventriculaire
soutenue ou symplomatique,
non-réponse au traitement
médical dans les
1-2 semaines

Qui

BEM pour le diagnoslic de
myocardite & cellules
géantes/fulminante

!

Ex d'imagerie selon la suspicion clinique

Bilan biolegigue complémentaire selon la suspicion

clinique

® Symptomes de maladie rhumatologigue/vasculaire du
collagéne : sérologie specifique des maladies suspectées,
telles que lupus, polyarthrite rhumatoide, périartérite
noususe : V5, CRP

® CMD familiale/héréditaire : tests génétigues

@ Amylose : électrophorése des protéines sériques
et urinaires, biopsies des organes atteints

® Abus de drogue : dépistage toxicologique, taux de drogue

# Infection : sérologie spécifique. culture, PCR

® Acromégalie : hormone de croissance,
insuline=like growth factor

® Pour les autres causes specifigues : vair le texte

& Chez les patients agés de plus de 35 ans,
l'évaluation d'une ischémie peul étre nécessaire,
méme en l'absence de signes/symptimes de
coronaropathie ou de facteurs de risque
® IRM cardiaque avec imagerie T2
= pour le diagnestic : cardiomyopathies infiltratives
telles que lhémochromatose, la sarcoidose,
I'amylose ; cardiopathies congénitales ; tumeurs
cardiagues ; myocardite ;

- pour F'évaluation du fonctionnement et de la
viabilité.

® Scanner : du foie et de 'abdemen en cas de
suspicion d'hémochromatose ou d'amylose | pour
I'évaluation d'une atteinte extracardiaque

® Radiographie thoracique : pour U'évaluation d'une
atteinte sarcoidosique pulmonaire

& Autre imagerie d'organe : atteinte extracardiague
de maladie systémigue

{

Une BEM peut étre utile chez les
patients qui ont une IC quand un
diagnostic spécifique est suspecté
qui influencerait le traitement, tel
qu'une hémochromatose cardiague,
une sarcoidose, una amylose, une
endocardite de Loffler, une
fibroglastose endomyocardigue.
notamment guand le diagnostic ne
peut pas étre confirmeé par d'autres
modalités diagnostiques

Figure 6: Démarche diagnostique devant une CMD [7]
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2.7.5. ETT:

Il s’agit de I’examen clé dans le diagnostic, la prise en charge et le suivi de
la CMD. Il permet de mettre en évidence deux anomalies majeures : la dilatation
du VG (par le calcul du VTD qui est supérieur & > 27 mm/ m2 ), et I’altération
de la fonction systolique du VG (par le calcul de la FEVG qui doit étre < 45%).
[70,71,72]

Le degreé de dilatation et de remodelage du VG se font essentiellement par
le calcul des diameétres, des volumes ventriculaires gauche, ainsi que de I’index
de sphéricité de celui-ci. La mesure du volume de I’OG est tout aussi intéressant
et a une valeur pronostique qui, lorsqu’elle est supérieure & 34 ml/m?® SC, refléte
la des pressions de remplissage élevés et la séveérité de la dysfonction
diastolique. [70]

L’évaluation de la fonction systolique du VG fait appel essentiellement au
calcul de la FE soit en mode 2D (par la méthode Simpson biplan sur des
incidences apicales 4 et 2 cavités, ou par I’étude de strain faisant appel aux
incidences apicales 4, 2 et 3 cavités) ou en mode 3D. Ce dernier mode permet
d’avoir une résolution comparable a celle de I'IRM [73]. L’altération de la
cinétique pariétale ventriculaire dans le cas des CMD non ischemique est le plus
souvent a la fois diffuse et homogene. . Typiquement dans la CMD, on retrouve
une hypokineésie globale du VG.

Le VD quand a lui est analysé sur les 3 coupes (para sternale gauche,
apicale et sous costale), et nécessite la mesure de la fraction de raccourcissement
de surface (étude de contractilité globale), du TAPSE dont une valeur <18 mm
reflete une dysfonction VD modérée et une valeur <8.5mm reflete une
dysfonction sevére, et de I’onde S sur le bord libre de I’anneau tricuspide (étude
de contractilité regionale) qui signe I’existence d’une dysfonction VD si elle est
<11.5cm/s. [74]
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L’étude hémodynamique utilisant les modes Doppler pulsé et tissulaire
permet d’estimer le débit cardiaque en calculant les ITV moyennées dans la
chambre de chasse du VG et/ou du VD, d’évaluer les pressions de remplissage
du VG , mais aussi de calculer les pressions artérielles pulmonaires systoligue,
diastoligue et moyenne (par I’étude des flux de régurgitation tricuspide et

pulmonaire) et ainsi détecter une éventuelle HTAP. [70]

A cote de I’évaluation de la fonction systolique du VG et des pressions de
remplissage, ’ETT permet de rechercher des lésions associées en particulier une
régurgitation mitrale dont il faudra analyser le mécanisme (restriction systolique
le plus souvent soit un type Illb de la classification de Carpentier), I’importance
et le retentissement. Sa persistance peut participer a I’auto entretien de la

dilatation et I’aggravation de la dysfonction systolique.

Par ailleurs, I’étude de I’asynchronisme ventriculaire a I’échographie
pourrait étre contributif et étre associé a une réponse favorable a la

resynchronisation bi ventriculaire. [75]

L’échocardiographie d’effort, quant a elle, renseigne sur la réserve inotrope
et I’aggravation éventuelle de I’insuffisance mitrale a I’exercice ; qui sont deux

facteurs pronostics majeurs.
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Figure 7: Acquisition d’un volume contenant le massif cardiaque et représentation

de la mesure automatique ou semi-automatique des volumes et de la FEVG
a partir de cette acquisition sur une durée de 1 a 6 cycles cardiaques. [70]
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Figure 8: Méthode actuelle de calcul des volumes de I’oreillette gauche :
coupes apical 4 et 2 cavités [70
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Figure 9: approches quantitatives de la fonction du VD
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Tableau 7 : Les principaux paramétres échocardiographiques dans la CMD (5)
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2.7.6. IRM cardiaque

L’IRM supplante I’échocardiographie grace a la qualité de [I’étude
fonctionnelle et anatomique du myocarde. Les techniques d’injection du
Gadolinium avec analyse des séquences tardives, dévoilent les zones d’cedeme
en phase aigué et des zones de fibrose en phase chronique [76]. S’y ajoutent
d’autres parametres utiles pour la recherche étiologique comme le T1 mapping,
le volume extracellulaire, le T2 mapping et le T2 mapping, permettant de
quantifier le degré d’inflammation et de fibrose. L’IRM a aussi un interét

pronostic, le RT étant corrélé a un haut risque de mort subite [77, 78].

La topographie du rehaussement permet de distinguer les causes
iIschémiques ou la prise de contraste est sous endocardique, des causes non

iIschémiques ou le RT est soit médio pariétal ou sous épicardique [79].

Les valeurs normales de volumes et de masse VG dépendent des
parametres suivants: sexe, age, taille et poids des patients. Les mesures

obtenues doivent étre exprimées et indexées par rapport a la surface corporelle.

Les valeurs seuils pour le VTD et la FEVG sont variables dans la littérature

et dépendent des criteres d’inclusion dans les différentes etudes. Par exemple, un

VTD supérieur & 100 mL/m2 chez I’homme et 90 mL/m2 chez la femme associé
a une FEVG inférieure a 45 % est considéré comme pathologique. Lorsque la
FEVG se situe entre 45 et 55 %, le diagnostic est difficile et incertain [80].

Des précautions particulieres doivent étre prises pour I’exploration des
sportifs de haut niveau. L’évaluation du remodelage ventriculaire ; calculé en

divisant la masse myocardique ventriculaire gauche par le VTD (valeur normale
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aux alentours de 0,9 £ 0,1) est un indicateur important dans leur exploration. Les
sportifs d’endurance augmentent leurs volumes ventriculaires gauches, mais
augmentent aussi leur masse en prorata, ce qui ne modifie pas I’'index de

remodelage VG.

A l'inverse, le remodelage ventriculaire au cours des CMD est dit
excentrigue avec une augmentation plus importante du volume VG que de la
masse VG. Dans ce cas, une epreuve d’effort avec mesure de la consommation
totale d’oxygene peut s’avérer utile pour confirmer le diagnostic. L’IRM de
stress avec injection de Gadolinium permet d’éliminer une séquelle de nécrose
en faveur d’une ischémie myocardigue, en tenant compte de la localisation et

I’origine des zones de fibrose [81].

En terme de diagnostic étiologique, c’est I’examen le plus contributif. Il
distingue les séquelles inflammatoires retrouvées dans les myocardites, ou la
stase circonférentielle de siége sous-endocardique du Gadolinium dans
I’amylose. Il permet également de visualiser les logettes dans la NCVG. [81]

2.7.7. Coronarographie

Elle permet d’exclure I’origine ischémique de la CMD. Une stenose < 50%
éliminerait la CMD d’origine ischémique. [5]

2.7.8. Coroscanner

Il est indique chez les patients a risque faible ou intermédiaire de maladie
coronaire, avec une tres bonne valeur prédictive négative, qui permettrait
d’exclure une coronaropathie eventuelle. [82]

2.7.9. Biopsie myocardique
Elle est rarement réalisée, et n’est pas sans risque. Elle peut mettre en

évidence des signes inflammatoires dans les myocardites.
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2.8. Evolution :
2.8.1. Formes aigues

Dans ces formes, la CMD est révélée d’emblée par une poussée aigue d’I1C
d’évolution rapidement defavorable, voire méme un choc cardiogénique. 1l
s’agit le plus souvent d’un sujet jeune.

A I’échographie, la dilatation ventriculaire est souvent peu marquée alors
que la défaillance systolique est d’emblée sévere.

Les etiologies évoquées sont la CMPP et les myocardites infectieuses dont
le diagnostic de fait essentiellement par IRM cardiaque.

2.8.2. Formes régressives

Plusieurs mécanismes étiologiques sont responsables d’une altération
réversible de la fonction myocardique. La recherche des facteurs responsables
est essentielle dans la prise en charge.

On retient :

— Les toxicites médicamenteuses du muscle cardiaque : comme les
médicaments utilisés en chimiothérapie notamment le trastuzumab
(Herceptin®). [83]

— Les carences en oligo eléements (comme le déficit en seléenium).
— Les myocardites responsables de réactions cellulaires myotoxiques.

— Les tachycardiomyopathies qui induisent un remodelage myocytaire
réversible apres restauration du rythme sinusal. Deux facteurs sont
déterminants dans le pronostic des cardiopathies rythmiques: le
caractere rapide de la tachycardie et son ancienneté. La récupération de
la fonction myocardique est rapide (1 a 3mois).

— L’intoxication éthylique. [5,82]
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2.9. Traitement

La strategie thérapeutique consiste a diminuer les symptémes d’IC et

ameliorer la fonction cardiaque.

Il existe deux volets dans la prise en charge des CMD a coronaires saines.
D’une part, le traitement étiologique spécifique, et d’autre part, des mesures

communes au traitement de toute insuffisance cardiaque.
2.9.1. Traitementde I’'IC
2.9.1.1.Mesures hygiéno-diététiques

En pratique, le patient doit suivre un régime hyposodé et pratiquer une
activité physique réeguliere [83]. Cependant, I’exercice physique est contrindiqué
en cas de phase aigué d’une CMD inflammatoire, et chez les patients porteurs de
CMD di a une mutation de la lamine A/C [3] .

L’ arrét de la consommation alcoolique est idéal, surtout vu I’effet néfaste
de I’alcool sur le myocarde au cours des CMD [84]. L’apport calorique est

variable selon I’étiologie, surtout dans le cadre des dénutritions et de I’obésité.
2.9.1.2. Traitement médicamenteux

Aucun traitement n’est spécifiqgue de la CMD. Il rejoint le traitement
pharmacologique de I’insuffisance cardiaque, et repose essentiellement sur le
blocage des systéemes neuro hormonaux contre le remodelage ventriculaire,

réduisant considérablement la morbi-mortalité et la capacité fonctionnelle.

Selon les derniéres recommandations de ’ESC 2021, I’algorithme de prise
en charge de 1% ligne est basé sur I’association de plusieurs classes

thérapeutiques que sont : Les BB, les IEC ou I’association Valsartan- sacubitril,
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les antagonistes des récepteurs aux minéralocorticoides et les inhibiteurs des
SGLT2. L’association antagoniste de [I’angiotensine Il-inhibiteur de Ila
néprilysine a montré une efficacité supérieure, et pourrait remplacer les IEC
chez certains patients toujours symptomatiques sous IEC [86]. La stratégie
thérapeutique tend a une introduction de cet arsenal thérapeutiques le plus
rapidement possible, avec un schéma de titration en fonction de la tolérance
individuelle [85].

D’autres traitements peuvent s’ajouter selon les cas. L’ivabradine par
exemple, est indiquée en cas de rythme sinusal avec une FC>70 bpm malgré un
traitement médical optimal. La digoxine est réservée aux patients restant
symptomatiques malgré un traitement bien conduit et en cas de fibrillation

atriale associée [85].

La prise en charge des comorbidités jouerait un rdle important dans
I’amélioration de la capacité d’effort selon certaines études. Il faudra rechercher
une carence martiale a supplementer méme en I’absence d’anémie, et traiter les

autres comorbidités notamment le diabéte. [87]

Le traitement de la CMD décompensée, quant a lui repose sur les
diurétiques et les dérivés nitrés, parfois associes a la ventilation non invasive.
[54,85]

2.9.1.3. Traitement électrique

Il est complementaire au traitement médical, améliorant considérablement

le pronostic et la qualité de vie.
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La resynchronisation myocardique par stimulation cardiaque (CRT) bi
ventriculaire, est particuliérement efficace au cours des CMD avec contractilité
alterée de maniere diffuse. Elle est réservée actuellement aux patients en
dysfonction VG sévere (<35%) toujours symptomatiques (stades Il ou 1V)
malgré un traitement médical optimal, et qui présentent un RRS avec un BBG
ou du moins un QRS >130 ms, sous réserve d’une espérance de vie >lan. Les

bénéfices de la CRT dans le cas d’un BBD ne sont pas claires. [88]

Le principe est de corriger I’asynchronisme myocardique généré par les
troubles de conduction accompagnant la CMD. Le mécanisme inclut 2
sondes reliées a un boitier en pre pectoral (pacemaker ou DAI) : une placée dans
le VD, et une autre dans le sinus coronaire pour stimuler le VG. Une 3°™ sonde

atriale peut étre ajoutée pour obtenir une resynchronisation atrio-ventriculaire.

Sur le plan fonctionnel, on obtient une diminution des symptémes avec
amélioration de la capacité a I’effort. La resynchronisation permet d’initier un
remodelage ventriculaire gauche inverse, et donc diminution des volumes

ventriculaires gauches et éventuelle fuite mitrale. [88]

Le DAI peut étre associé au CRT, permettant d’obtenir des choc électriques
en cas d’arythmie. Il peut aussi étre implanté seul a titre preventif contre la mort
subite chez les patients a tres haut risque rythmique. Des études ont montré son
efficacite sur la réduction de la mortalité en cas de CMD non ischémique. 1l est
recommandé chez les patients porteurs de CMD présentant une TV soutenue,
dysfonction VG<35% ou syncope. le DAI peut aussi étre considéré chez les
patients porteurs de CMD familiale associées a un grand risque de mort subite,

ou chez les patients en dysfonction VG asymptomatiques. [50,89]
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2.9.1.4. Traitement chirurgical
2.9.1.4.1. La transplantation cardiaque

La CMD en reste la premiére indication. Comparé aux patients en
insuffisance cardiaque chronique ischemique, le profil des patients porteurs de

CMD est plus jeune avec moins de comorbidites. [5]
2.9.1.4.2. La chirurgie valvulaire

L annuloplastie percutanée dans les insuffisances mitrales fonctionnelles

Importantes, est une alternative chez les patients a haut risque chirurgical. [90]
2.9.2. Traitement spécifique
Certaines CMD peuvent nécessiter un traitement spécifique. On peut citer :
2.9.2.1.CMD auto immunes

Les CMD d’origine auto immunes, les myocardites a cellules géantes, ainsi
que les myocardites a éosinophile nécessitent I’introduction d’un traitement
Immunosuppresseur sous surveillance [91]. Néanmoins, ce traitement s’avere
étre délétere en cas de myocardites virales. Dans ce cas, un traitement antiviral

pourra étre démarré apres la réalisation d’une biopsie myocardique. [92]

L autre traitement proposeé dans les CMD auto immunes en IC sevére avec
des autoanticorps « anti cceur » est I’immunoadsorption, mais son efficacité reste

toujours en cours d’évaluation. [93]
2.9.2.2.CMPP

La bromocriptine, dont I’action consiste a inhiber la production de
prolactine, pourrait jouer un rble dans la prévention la récidive en cas de

nouvelle grossesse. [94]
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2.9.2.3. Tachycardiomyopathies

Le traitement est généralement assez agressif dans le but d’éliminer ou
controler la tachycardie. L’ablation par radiofréquence peut s’avérer necessaire
et est souvent efficace. [7]

2.9.2.4.Dysthyroidies

Un traitement a base de thyroxine permettrait de renverser les
modifications cardiovasculaires induites par une hypothyroidie. Dans le cas
d’une hyperthyroidie, le but du traitement consiste essentiellement a diminuer la
fréquence cardiaque grace a des BB. [7]

2.9.2.5.CMD alcooliques

En plus de I’arrét de I’alcool, une supplémentation vitaminique notamment
en thiamine (vitamine B1) est proposée. [5, 95]

2.9.2.6. Maladie de Chagas

Les biothérapies sont en cours d’étude, comme par exemple la thérapie
cellulaire, par injection de cellules mononuclées par voie intra coronaire. [5]

2.10. Pronostic

Au cours des dernieres décennies, le pronostic a connu une nette
ameélioration grace a I’avancée des thérapeutiques de I’IC. Il est admis que le
sexe féminin ainsi que I’étiologie non ischémique des CMD, sont des facteurs
multi variables de bon pronostic en terme récupération d’une bonne fonction
VG. [96]

Cependant, les CMD gardent toujours une mortalité considérable,
comparable a celle des autres IC d’origine non ischémique comme les IC
valvulaires. [97]
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Table 2 | Treatment options for dilated cardiomyopathy
Treatment Indication

Pharmacological therapy for heart failure

ACE inhibitors Recommended in all symptomatic patients unless
contraindicated or not tolerated

Angiotensin Indicated in patients who are intolerant to ACE

receptor blockers inhibitors

B-Blockers In combination with an ACE inhibitor, p-blockers further
reduce mortality and morbidity in patients with heart
failure

Angiotensin Neprilysin inhibition prevents the breakdown of

receptor inhibitor
and neprilysin
inhibitor
combination

numerous vasoactive substances, including natriuretic
peptides, which are vasodilators, promotes renal sodium
and water excretion and inhibits pathological growth
(that is, hypertrophy and fibrosis)

Mineralocorticoid
receptor
antagonists

Recommended in all symptomatic patients (in addition
to treatment with an ACE inhibitor and a B-blocker) with
LVEF <35%

Nitrates and
hydralazine
combination

Nitrates and hydralazine are vasodilator drugs

I;inhibitors = Reduction in heart rate by inhibition of the pacemaker
current

» The European Medicines Agency approved ivabradine
for use in Europe in patients with LVEF £35% and
in sinus rhythm with a resting heart rate =75 bpm
because in this group ivabradine conferred a survival
benefit

Digoxin * Inotropic agent (increases the force of contraction)

= Recommended for patients with sustained atrial
fibrillation or refractory heart failure symptoms

Device therapy for heart failure

CRT Cardiac pacing in patients with left ventricular systolic
dysfunction and dyssynchronous ventricular activation

(QRS duration =130 ms)
Aetiology-based therapies

Immunosuppression  Virus-negative inflammatory cardiomyopathy or chronic
myocarditis

Antiviral drugs Virus-positive inflammatory cardiomyopathy

Outcome

ACE inhibitors have been shown to reduce mortality and morbidity
in several studies™*

» Treatment with candesartan significantly reduced the risk of
cardiovascular death or heart failure hospitalization and all-
cause mortality

= For the primary composite end point, the effect of treatment was
not significantly different in patients with ischaemic heart failure
and patients with heart failure due to other causes**”

In a meta-analysis of four trials, B-blocker therapy reduced all-
cause mortality in patients with ischaemic disease and in those
with non-ischaemic cardiomyopathy”*!

» The PARADIGM-HF trial compared a sacubitril (a neprilysin
inhibitor)-valsartan (an angiotensin receptor inhibitor)
combination with enalapril (an ACE inhibitor). The primary
end point (composite death from cardiovascular causes or
heart failure hospitalization) occurred in 21.8% of patients in
the sacubitril-valsartan group and in 26.5% of patients in the
enalapril group

= Mortality was significantly reduced in patients receiving
sacubitril-valsartan''

= In RALES, the mortality benefit of spironolactone was similar in
patients with ischaemic or non-ischaemic disease’**

 In EMPHASIS-HF, the hazard ratio for the primary composite
end point of death from cardiovascular causes or heart failure
hospitalization was not significantly different in patients with
an ischaemic aetiology and in patients with a non-ischaemic
cardiomyopathy'®

» The A-HeFT trial examined the safety and efficacy of fixed-dose
combination therapy with isosorbide dinitrate and hydralazine
hydrochloride in combination with an ACE inhibitor or ARB,
B-blocker and MRA in African Americans with NYHA class lll or IV
heart failure**

» This population was chosen as a retrospective subgroup analysis
of an earlier trial with this treatment combination, which did
not produce clear evidence of benefit overall, suggesting that
African-American patients did benefit from it

* The A-HeFT trial was stopped early because treatment with
this drug combination led to a significant (43%) reduction in all-
cause mortality. The treatment effect on mortality was similar in
patients with or without an ischaemic aetiology

In the SHIFT trial, ivabradine significantly reduced the primary
composite outcome of cardiovascular death or heart failure
hospitalization by 18% but did not reduce cardiovascular death
or all-cause death. The hazard ratio for the primary composite
end point was higher (although not significantly) in patients with
ischaemic disease than in those with non-ischaemic disease***

In the Digitalis Investigation Group trial, digoxin did not
reduce all-cause mortality, the primary end point, but did lead
to asignificantly (28%) reduced relative risk of heart failure
hospitalization®*

CRT improves cardiac performance in appropriately selected
patients, improves symptoms and well-being and reduces
morbidity and mortality'2®%%-%¢

In the prospective, randomized, placebo-controlled TIMIC-trial,
immunosuppression resulted in significant improvement in LVEF
compared with placebo”

In the BICC trial, virus load reduction or clearance was significantly
higher in the IFNB group than in the placebo group'”

ACE, angiotensin-converting enzyme; ARB, angiotensin receptor blocker; BICC, Beta-Interferon in a Chronic Viral Cardiomyopathy; CRT, cardiac
resynchronization therapy; LVEF, left ventricular ejection fraction; MRA, mineralocorticoid receptor antagonist; NYHA, New York Heart Association.

Tableau 7 : Les options thérapeutiques des CMD
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3. MATERIELS ET METHODES

3.1 Type et période d’étude
Il s’agit d’une étude rétrospective, descriptive et analytigue.

L’étude s’est déroulée au sein du service de cardiologie clinique de
I’Hopital d’Instruction Militaire Mohamed V a Rabat, entre Janvier 2018 et Juin
2020.

3.2 Criteres d’inclusion

Sont éligibles a cette étude tous les patients hospitalisés dans le service de
cardiologie, chez qui I’échocardiographie trouve une dilatation VG avec
dysfonction systolique, et chez qui la coronarographie objective des coronaires

saines ou une absence de lesion significative.
Nous avons retenu au total 27 patients.
3.3 Critéres d’exclusion
Sont exclus de I’étude :

- Les patients porteurs de CMD ischémique avec preuve

coronarographique d’atteinte des coronaires,

- Les patients porteurs de CMD non ischémiques non hospitalisés

pendant la période d’étude,
- Les cardiomyopathies avec dysfonction VG sans dilatation cavitaire,

- Les cardiopathies avec dilatation isolée du VD.
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3.4 Objectifs de I’étude :

- Deéterminer les aspects epidémiologiques, cliniques, paracliniques et
étiologiques des CMD a coronaires saines des patients hospitalisés au
sein du service de cardiologie clinique a I’hopital d’instruction

militaire de Rabat.

- Etablir une stratégie diagnostique privilégiant les examens non

invasifs.
3.5 Matériel d’étude

Pour cette étude, nous avons exploité des dossiers d’hospitalisations
individuels regroupant les différentes données cliniques, paracliniques des

patients.

Une fiche d’exploitation standardisée a servi de base pour la collecte de

données statistiques pour cette étude. (voir fiche d’enquéte)

Tous les malades ont béneficieé d’un examen clinique complet, d’un ECG,
d’une radiographie du thorax, d’une ETT ainsi que d’un bilan standard. Le reste

des examens paracliniques a été demandé en fonction de I’orientation clinique.
3.6 Gestion et analyse des données

Le recueil et la saisie des données sont réalisés sur Microsoft Word 2020 et
Microsoft Excel 2020.

Les variables quantitatives sont exprimées en moyenne, alors que les

variables qualitatives sont exprimées en pourcentage.
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Fiche d’enquéte (CMD)

Date d’admission :

Référence : urg/ consult/ ...

Tel :

Nom: Prénom: &ge: sexe:

Origine :  Profession : Situation sociale :
Couverture sociale :

I. FDRCV
FDR CV Diabéte HTA Tabagisme | Dyslipidémie | Ménopause Hérédité
coronaire
Durée
Suivi

Complications

ttt

II.  Antécédents

Cardiologie : Cardiopathie ischémique /FA / Autre cardiopathie/ valvulopathie/ AVC
Néphrologie : Néphropathie

Endocrinologie : dysthyroidie ...

Médecine interne : Vascularite/ Maladie Auto immune familiale/

Toxiques : éthylisme/ allergie

Autres : Chimiothérapie/ notion de grossesse / Rapports sexuels non protégés
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Clinique

Poids ;: Taille: IMC: Diamétre ombilical ; T:

Signes physiques
PA 1CG 1CD Autres
FC Galot TVSJ
Auscult Réles RHJ
AXEeS vascu Killip M
1) Signes fonctionnels : MH :
Signes fonctionnels
Douleur Dyspnée Autres
Date Classe
Typique Blockpnée
Atypique DPN

2) Signes physiques

3) Autres

e Examen dermatologique :

e Examen abdominal :

e Examen neuromusculaire :

e Examen thyroidien :

e Autres:
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Iv. EC

Ryhtme/ FC Hypertrophie TDC TDR TDRep Autre
V. Rxthorax
Silhouette cardiaque Parenchyme
ICT OAP Surcharge Autres :
VI. Biologie
NFS/crase/autres | Biochimie sérologies immunologie Autres
Hb TSH VHB A-DNA LDL
GB/eosino T4 VHC Antinucl HDL
PQ PH VIH Anticardiolipine Chol tot
TP Ca EBV ANCA 16
TCA PTH CMV antiSSA Gaj
VS Urée TPHA /VDRL antiSSB HbAlc
CRP créat antiPL Fer
EPP DFG Autres Ferritine
Mut CPK albumine
LMNA
Vit B1
Vit B12
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VIl. ETT
VG Cinétique Présence de PRVG Autres
DTV N valvulopat N
G hie
DTSV Hypokinésie Anévrysm Elevées
e
HVG Akinésie Thrombus DOG
FE Dyskinésie épanch VCI
TAPSE: OndeS: FRS:
VIIl.  Coronarographie
IX.  Autres
IR
cardiaque
Autres
gxamens
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4. RESULTATS ET ANALYSE

Pendant la période d’étude, 27 cas de CMD non ischémiques ont éte

sélectionnés.
4.1 Données sociodémographiques
4.1.1 Répartition selon le sexe

Dans notre échantillon, on note une large prédominance masculine (19

hommes contre 8 femmes) avec un sex ratio de 2.3.

Répartition selon le sexe

m masculin

m féminin

Figure 10. répartition selon le sexe
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4.1.2 Les différentes tranches d’age de I’échantillon étudié

L’age moyen est de 60.6 ans +/- 12.6 (les ages extrémes se trouvant
entre 30 et 82 ans).

La classe d’age entre 40 et 80 ans est largement majoritaire avec 24
patients (89 %). Dans notre population, seuls 2 patients (7 %) sont agés de

moins de 40ans.

Dans la catégorie des plus de 80 ans, on recense un seul patient agé de

82ans.

100%
80%
60%
40%
20%
0% L -

<40 ans 40-80 ans > 80 ans
W Pourcentage de patients (n=27)

Figure 11: Répartition selon les différentes tranches d’age
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4.2 Données cliniques
4.2.1 FDR CVx et antécédents

Dans I’échantillon étudié, 5 patients n’avaient aucun FDR CVx (18,5%).

50.00%
40.70%

0
40,00% —
30,00%
20009 L18:°0%
10,00% I 7.40%
0.00% u

0 FDR 1 FDR 2FDR  3FDRet plus

® Nombre de FDR CVx (n=27)
Le reste des cas étudiés avaient au moins 1 FDR CVx.

Figure 12: Répartition en fonction du nombre de FDR CVx
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Les FDR CVx modifiables prédominants sont successivement : 'HTA
(48.1 %), la dyslipidémie (37.0 %) et le tabac (29.6 %).

FDR CVx Effectif (n=27) Pourcentage
L age 23 85.2%
Hérédité coronaire 2 7.4 %
Ménopause (sur 8 femmes) 5 62.5 %
Diabete 4 14.8 %
HTA 13 48.1 %
Dyslipidémie 10 37.0%
Tabac 8 29.6 %
Obésité 6 22.2 %

Tableau 8 : Les FDR CVx modifiables et non modifiables de la population étudiée
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Sur les 27 patients étudiés, seuls 5 d’entre eux ont des antécédents cardio-

vasculaires autre que ’HTA, dont 2 sont porteurs d’une cardiopathie rythmique

(FA).

Une dysthyroidie a été retrouvée chez 3 cas.

Antécédents Effectif (n=27) Pourcentage
Cardiovasculaires Trouble du 4 5 18.5%
rythme
RAA 1
Dysthyroidie 3 111 %
Toxiques Alcool 2 3 11.1 %
Cannabisme 1
Radio chimiothérapie 1 3.7%
Atteinte virale 2 7.4 %
Goutte 2 74 %
Anémie ferriprive 1 3.7%

Tableau 9 : Principaux antécédents des patients etudiés

62




4.2.2 Signes fonctionnels

Le tableau clinique de nos patients est dominé essentiellement par la
dyspnée (88.9%), suivie par la douleur thoracique (40.7%) puis par des
palpitations (29.6%).

100,00%
80,00%
60,00%
40,00%

20,00% I
0,00%

Dyspnée Douleur  Palpitations
thoracique

M Signe fonctionnel

Figure 13: Répartition des signes fonctionnels en % (n=27)
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Sur les 24 patients présentant une dyspnée a I’admission, la majorité
présente une dyspnée stade Il (37.5 %) ou une dyspnée stade Il de la NYHA
(37.5%).

mstadel mstadell mstadelll = stadelV

Figure 14: Classification de la dyspnée en fonction des stades de la NYHA (n=24)
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4.2.3 Examen physique
L’examen clinique des patients retrouve une FC moyenne de 85 +/19 bpm.

L’auscultation cardiaque a permis de distinguer un souffle d’IM chez 7

patients (25.9%), et un bruit de galop chez 1 seul patient (3.7%).
Le signe de Harzer a éte retrouvé positif chez 1 cas.

L’auscultation pleuro pulmonaire a objectivé des rales crépitants chez 6

malades (22.2%), et des rales sibilants chez 2 malades (7.4%).
4.3 Paraclinique
4.3.1 L’ECG
Tous les malades de I’échantillon ont bénéficié d’un électrocardiogramme.
Sur les 27 ECG enregistreés : 23 étaient pathologiques soit 85.89%.

L analyse des différents tracés d’ECG de des patients a permis de retrouver

différentes anomalies.
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Dans notre échantillon, les troubles de rythme retrouves chez 12 patients
(44.4%) sont dominées par les ESV (50.0%) et la FA (41.7%). Un seul patient

présentait un flutter.

Trouble du rythme Effectif (n=27) Pourcentage
FA 5 41.7 %
Flutter 1 8.3%
ESV 6 50.0 %
ESSV 1 8.3%

Tableau 10: Principaux troubles du rythme de la population étudiée

Les troubles de conduction ont été recensés chez 17 patients (63%). Le

BBG est I’anomalie la plus fréequente (13%).

Trouble de conduction Effectif (n=27) Pourcentage
BBG 13 76.5 %
BBD 2 11.8 %
HBAG 4 23.5%
BAV 1 1 59%

Tableau 11: Principaux troubles de conduction de la population étudiée
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La durée du complexe QRS moyenne est de 132.6 +/- 30.3 mS. A noter que

55,60% de la population étudiée ont un QRS de durée inférieure a 130mS.

11,10%

m QRS< 130 = 130 QRS <150 = 150 QRS

Figure 15: Répartition selon la durée du QRS en mS (n=27)
L’analyse de I’onde P et du complexe QRS a permis de déceler les

hypertrophies cavitaires. Celles concernant les cavités gauches a été recensée

majoritairement chez 12 patients (44.4%).

Figure 16: Répartition des hypertrophies cavitaires en % (N=27)
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Figure 17: Electrocardiogramme d’un patient avec un aspect de BBG complet et une ESV
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4.3.2 Radiographie du thorax

L’analyse des clichés radiographiques du thorax retrouve une

cardiomégalie chez tous les patients.

Anomalie Radiologique Effectif Pourcentage
CMG 27 100 %
Anomalie parenchymateuse 5 19.23 %
Epanchement pleural 2 7.69 %
Surcharge hilaire 14 53.85 %
Aorte calcifiée 1 0.04

Tableau 12: Les différentes anomalies radiologiques retrouvées chez la population étudiée

L’ ICT moyen est de 0.61+/- 0.08, avec un profil V2 prédominant (50 %).

0%

_

mV]l mV2 mV3 mnV4

Figure 18: Différentes classes de cardiomégalie de I’échantillon étudié
(N=27)
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Figure 19: Radiographie d’un patient avec une énorme cardiomégalie
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4.3.3 . Bilan biologique

Effectif Effectif
Pourcentage Pourcentage Total

normal anormal
NFS 26 92.3 % 1 3.7% 27
CRP 26 96.3 % 1 3.7% 27
Ferritine 24 92.6 % 2 7.4% 27
CPK 2 66.7 % 1 33.3% 3
Bilan thyroidien 23 85.2 % 4 14.8 % 27
Bilan phospho calcique 24 100.0 % 0 0% 24

Sérologies virales (HVB,
o 13 81.3 % 3 18.8 % 16
HVC, VIH) et syphilitiques

Bilan auto immun 4 80.0 % 1 20.0% 5
Vit B12 9 100.0 % 0 0% 9
EPP 0 0% 1 100 % 1

Tableau 13 : Bilan biologique de la population étudiée

Un Bilan inflammatoire avec augmentation des CPK et de la ferritine, et

une EPP de type inflammatoire est retrouvée chez 1 seul patient, en faveur d’un

tableau de myocardite.

Un seul cas d’hypoferritinémie (<30 mg/L) a été retrouvé.

Nous avons relevé également 4 cas de dysthyroidie découverts a

I’admission, dont 3 cas d’hyperthyroidie et 1 cas d’hypothyroidie. Le reste du

bilan thyroidien a savoir les auto anticorps n’ont pas été retrouveés.

Des sérologies virales positives ont été retrouvées chez 3 patient ( 2
porteurs d’HVB, et 1 porteur de HIV).
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Le bilan auto-immun a été demandé chez 5 patients et retrouve 1 seul cas

avec un facteur rhumatoide positif.

NB : Le bilan auto immun a comporté la recherche des anticorps anti
nucléaires, anti DNA natif, anti SSA, anti SSB, anti SM, et le FR.

434 ETT:

L’évaluation des données échocardiographiques a objectivé des valeurs
moyennes de DTD et de DTS du VG respectivement de I’ordre de 64,74 mm +/-
5.40 et de 54,67 mm +/- 7.24. Une HVG a ete retrouvée chez 3 cas (11.1 %).

La dilatation cavitaire a été objectivée sur 26 ETT réalisées a I’admission.
Un seul patient de la sélection, connu porteur de CMD non ischémique avant
son hospitalisation, possede une échocardiographie avec normalisation des

cavités.

La dilatation du VG isolée est la plus fréquente (19 cas soit 70.4 %), contre
7 cas soit 25.9% de dilatation bi ventriculaire. Les oreillettes sont dilatées

également dans 26 cas (96.3%).

Les troubles de la cinétiques sont retrouvés chez tous les patients, avec 15
malades présentant une hypokinésie globale (55.6%). Le reste des malades
présentent soit des hypokinésies ou des akinésies segmentaires. Les territoires
touchés les plus frégquents sont respectivement les territoires septal (92%),
inférieur (75%), latéral (67%) et enfin I’antérieur (25%).
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Un aspect de non compaction du VG a été retrouveé chez 1 patient.

100%
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W territoires

Figure 20: Distribution des troubles de la cinétique segmentaire a 'ETT (N=27)

En utilisant la méthode Simpson Biplan, la valeur moyenne de la FEVG de

29% avec une valeur minimale de 16% et une valeur maximale de 42%.

L’etude du strain a été étudiée se basant sur les examens échographiques
archivés, et n’a eté possible a évaluer que chez 19 patients (70,4%) en raison du
manques d’images enregistrées ou de coupes optimales pour la mesure du strain.
Certains patients étaient en FA. Sur les 19 patients retenus, la moyenne du strain
était de -6% +/- 0,02.

Les modes Doppler pulsé et tissulaire ont permis I’évaluation des pressions
de remplissage du VG. Dans notre echantillon : 51,9% de la population avaient
des PRVG élevées.
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Des lésions associées comme une régurgitation mitrale a été retrouvée chez
tous les patients, a des degrés différents d’importance. En effet, parmi ces
insuffisances mitrales d’allure secondaire, 3 sont séveres (11,1%), 3 sont

modérées (11,1%) et le reste des IM est minime (77,8%).

m |IMsévere = |Mmodérée =M minime

Figure 21 : Répartition des IMs retrouvées a I’'ETT en fonction de la sévérité

Parmi les autres complications de la CMD est la formation d’un thrombus
intra VG, ce qui était le cas chez 1 patient, confirmée par la suite a I'IRM

cardiaque.
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L’étude de la fonction VD s’est basée sur 2 parametres essentiels : le
TAPSE dont la valeur moyenne était de 18,25 +/- 3,69 mm, et I’onde S

tricuspide dont la valeur moyenne était de 9,75 +/- 2,54 cm/s.

A travers I’évaluation des flux de régurgitation tricuspide, nous avons
obtenu une valeur moyenne de PAPS de I’ordre de 46,08 +/- 13,78 mmHg, avec

une valeur minimale de 23 et une valeur maximale de 75.

2 VGd 6.7 c
Vol.Téléd(Teich) 233 m|
1 Sivd 0.9 c

2113 4y Uy

Figure 22: VG dilaté d’un patient a I’échocardiographie 2D
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Figure 23: Calcul du strain longitudinal global a PETT

Il
1 IMR.Alias 0.7 cm|
IM V.Alias 0.31 m/:

IM Flux 87.17 mi/s|

Figure 24: Régurgitation mitrale importante a 'ETT
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4.3.5 IRM cardiaque

Sur les 19 IRMs cardiaques demandées, seulement 10 ont été réalisées
(37%). Parmi elles, 8 IRM ont montré un aspect de CMD non ischémique, et
une en faveur d’un aspect de CMD ischémique malgré une coronarographie sans
lésions significatives.

Une derniere IRM est revenue normale et ne présentait pas de dilatation.

La mesure de la FEVG n’a éte possible que chez 9 patients, en raison de
présence d’artéfact. La valeur moyenne était de 26% +/- 0,08.

Quant aux troubles de la cinétiques, I’hypokinésie globale était exclusive.

Anomalie a I’'IRM Effectif Pourcentage (n=10)
Hypokinésie globale du VG 10 80 %
Rehaussement tardif 6 60%
Aspect de NCVG 3 30 %
Thrombus intraVG 1 10 %
Total 10 100 %

Tableau 14 : . Les différentes anomalies retrouvées a I’IRM

L’IRM cardiaque a permis de retenir 3 cas de NCVG en visualisant un
aspect de trabéculations. Un thrombus intra VG, visualisé au préalable a I'ETT,

a été confirmée a I’lRM.

La particularité de ce moyen d’imagerie est la capacité a analyser le coeur
sur le plan anatomique et fonctionnel grace a I’étude du rehaussement tardif
revenu positif chez 60% des examens. En effet, ce rehaussement était de
localisation intra myocardique dans 40% des cas, sous épicardique et sous

endocardique dan 10% des cas respectivement.
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® Intra myocardique ® Sous épicardique

® Sous endocardique = Absent

Figure 25: Localisations du rehaussement tardif a I’'IRM (n=10)

78



Figure 27: Etude du rehaussement tardif & I’IRM cardiaque
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Figure 28: Diverses IRMs cardiaque chez des patients porteurs de CMD

A = Rehaussement tardif sous endocardique (CMD ischémique)
B = RT sous épicardique et intramyocardique (CMD post
myocarditique)

C = RT médiopariétale (CMD primitive)

D = séquence T1 mapping pour étude de la fibrose myocardique
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4.4 Etiologies supposées

Sur les 27 cas sélectionnés, seuls 3 patients ont un diagnostic étiologique
certain : NCVG (11.11%).

En ce qui concerne les 24 cas restants, plusieurs étiologies sont évoqueées.

Parfois, chez le méme patient, plusieurs étiologies sont mises en cause.

Etiologie évoquée Effectif Pourcentage
Myocardite 1 3.7%
Polyarthrite rhumatoide 1 3.7%
Virale 3 111 %
Alcoolique 2 7.4 %
Post chimiothérapie 1 3.7%
Cardiopathie rythmique 8 29.6 %
MINOCA 1 3.7%

Tableau 15: Les étiologies évoquées dans notre échantillon (n=10)

Une cardiopathie rythmique est évoquée dans 29.6 % des cas, suivie par
une I’origine virale (11,1%) : 2 cas d’HVB et un cas de VIH..

Dans 51,9 % des cas, c’est-a-dire 14 cas, aucune etiologie n’a pu étre

évoqueée.
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5. DISCUSSION

5.1 Données sociodémographiques

Dans notre échantillon, nous avons obtenu un sex ratio de 2.3 en faveur
d’une prédominance du sexe masculin, en concordance avec les données de la
littérature et avec les études de POLIC et de Dieudonné [6,98,99]

L’age moyen est de 60.6 ans +/- 12.6 avec la classe d’age de plus de 40ans
largement majoritaire, alors qu’il est supposé que la CMD non ischémique
touche plus les patients jeunes entre 30 et 40 ans. Plusieurs hypotheses peuvent
étre émises : soit le retard de diagnostic amenant les patients apres évolution
tardive de leur maladie, soit la prévalence élevée des étiologies secondaires vues
plus fréquemment a un &ge avance comme les troubles du rythme ou la

chimiothérapie.
5.2 Profil clinique :

Le recensement des FDR CVx a mis en exergue le fait que 18,5% des
patients dénués de FDR CVx sont porteurs de CMD, mettant en évidence le
caractere non ischémique. En démarche pratique, devant ce profil de patients, le

cardiologue pourrait croire a tort a une origine ischémique.

Les FDR CVx modifiables de notre échantillon sont dominées par ’'HTA
(48.1 %), la dyslipidéemie (37.0 %) et le tabac (29.6 %). Outre les FDR CVX, les
antécédents cardiovasculaires sont essentiels a rechercher comme les TR
pouvant étre une cause de la CMD [29]. Le début du TR et I’évolution avant et
apres I’hospitalisation sont des éléments qui ont manqueé a notre étude. De méme
pour les autres facteurs potentiellement étiologiques comme la consommation

d’alcool ou I’atteinte virale, rendant I’imputabilité a la CMD difficile a affirmer.
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Le tableau clinigue prédominant est dominé par la dyspnée chez 88,9% des
cas, avec une majorité de patients en stade Il et 111 de la NYHA. Dans des études

similaires, la dyspnée est présente chez tous les patients [100,101].

A noter un taux assez significatif de douleurs thoracique (40,7%),

discordant avec le profil non ischémique de la population étudiée.

Les palpitations sont également retrouvées avec un taux de 29,6%, en

rapport avec les troubles du rythme souvent associées aux CMD.
5.3 Données paracliniques
5.3.1 ECG

En général dans les CMD, I’ECG est rarement normal et aucun signe n’est
spécifigue. On note une prévalence de 85,89 % d’ECG pathologiques dont
44,4% avaient un trouble du rythme. Les CMD peuvent étre associées a des
troubles du rythme a I’étage supraventriculaire ou ventriculaire et sont associés a

un haut risque de mort subite en fonction du terrain de la CMD.

Selon, S.Kumar , 30-40% des patients en insuffisance cardiaque chronique
développent une FA durant I’évolution de leur pathologie augmentant la morbi-
mortalite [29]. La FA est retrouvé chez 41,7% de notre échantillon, en
concordance avec les données de la littérature, et est plus fréquente que le flutter
(41,7% contre 8,3%).

Selon le méme auteur, des TRV peuvent étre frequemment retrouvés (90%
des patients présentent des ESV et 50 a 60% des TV non soutenues [29]. Dans
notre étude, on note 50% des patients qui ont présenté des ESV et aucun cas de
TV ; mais il faut aussi noter que le recueil des données s’est basé uniquement

sur les ECGs d’admission et I’évolution intra hospitaliére et qu’aucun patient
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n’a bénéficié d’un Holter ECG.

Les troubles de conduction peuvent également étre présents dans les CMD.
Le BBG est accompagné d’un asynchronisme qui réduit la fonction systolique
du VG, aggrave I’'IC, et est associé a un risque de mort subite. Dans notre

sélection, une portion significative (76,5%) présentent un BBG.

La détection de ces troubles est déterminante pour la pose d’un dispositif
électrigue, de méme que la durée du QRS pour répondre a un des critéres de la
resynchronisation. La durée du QRS moyenne était de 132.6 +/- 30.3 ms avec
11,1% qui ont un QRS large, et 55,6% qui ont un QRS tres large, suggérant une
forte probabilité d’indication de CRT chez ces patients [29,89,102].

L’ECG permet également de déceler d’autres anomalies telles que les
hypertrophies cavitaires, avec I’hypertrophie des cavités gauches en majorité

(44,4%), concordant avec les études.
5.3.2 Radiographie du thorax

Tous les patients de notre sélection ont bénéficié d’une radiographie du
thorax. La cardiomégalie radiographique a été recensée chez tous les patients
avec des profils différents dont le profil V2 était le plus frequent (50%). Notre
ICT moyen était de 0,61 +/- 0,08, similaire a I’ICT moyen calculé dans I’étude
de A.BOUAKEZ [100].

En corrélation avec la clinique, 14 clichés ont confirme une surcharge
hilaire en rapport avec une poussée d’insuffisance cardiaque gauche, confirmant

le profil predominant des CMD au stade décompensé.
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533 ETT

L’ETT reste le gold standard dans le diagnostic des CMD gréace a son faible
co(t et son accessibilité. Elle peut orienter le cadre étiologique et intervenir dans
le pronostic grace au suivi du remodelage. C’est aussi un examen qui peut étre
répeté plusieurs fois et de facon rapprochée, permettant de cadrer le suivi
thérapeutique plus rigoureux afin d’adapter le traitement en fonction des
données echographiques comme I’asynchronisme et les PRVG. Elle est aussi le
seul moyen d’imagerie non invasive qui est réalisable chez des patients
instables, ce qui est le cas de la majorit¢é de nos patients en pousséee

d’insuffisance cardiague.

Dans notre échantillon, 96,3% de nos patients avaient une
échocardiographie en faveur d’une dilatation du VG. Une exception d’un patient
connu porteur de CMD, dont I’échographie d’admission présentait des
dimensions normales, en faveur d’une étiologie secondaire et réversible. La
valeur moyenne du DTD du VG était de 64,74 mm +/- 5.40, légérement
diminuée par rapport a I’etude de Bouakez (67mm) et de H.Zuo (66mm) , et
légerement plus élevee que I’étude de A.Ng (62,5mm) [100,103,104].

Classiguement dans les CMD, la cinétique pariétale est altérée de maniere
diffuse, contrastant avec I’atteinte segmentaire des cardiopathies ischémiques.
Dans notre sélection, cette caractéristique n’est retrouvée que dans 55,6% des
cas. L’atteinte segmentaire est prédominante dans le territoire septal. Ceci
affirme deux points concernant I’échographie : d’une part elle peut faussement
déclarer le caractere ischémique de la cardiopathie redressé par la
coronarographie et I’IRM cardiaque ; et d’autre part sa faible spécificité dans les
CMD [73].
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Le 2°™ paramétre indispensable pour affirmer la CMD est la dysfonction
VG objectivée chez tous nos patients avec une valeur moyenne de 29% en
Simpson Biplan, similaire a H.Zuo. Dans cette méme étude, il a été objective
que la FEVG des CMD non ischémiques était plus altérée que celle des CMD
ischémiques.

Plusieurs études se sont intéressees a I’apport pronostique des parametres
échocardiographiques, notamment I’intérét du strain longitudinal global du VG
dans la distinction du caractére non ischémique des CMD et la stratification du
pronostique. En contrepartie, a ce jour, pas assez d’études dans ce sens ont été
réalises incluant le strain du VD.

Notre moyenne du strain était de -6% +/- 0,02, alors que H.Zuo a retrouve
une moyenne de -9,9% +/- 3,4. Ce dernier ne trouva pas de différence
significative du SLG entre les patients ischémiques et non ischémiques, mais
plutdt une disparité de strain regional avec un strain basal plus altéré que le
strain apical. Un strain apical conservé est une caractéristique assez spécifigue et
sensible en faveur de I’amylose, qui peut donner une CMD lors de son évolution
[105].

Du fait de la dilatation cavitaire, il est classique de retrouver une
régurgitation mitrale. Dans notre étude, tous les patients présentent une IM
secondaire dont 3 sont severes, jouant un role dans I’aggravation du pronostic
due a la dilatation ventriculaire entretenue a la fois par la surcharge volémique et
par la fuite mitrale.

L’analyse de la fonction du VD a une place importante comme facteur
pronostic indépendant chez les patients atteints de CMD Plusieurs études
comme celles de Ghio et al ont établi une valeur pronostique seuil du TAPSE de
I’ordre de 14mm. [106].
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Ceci devrait motiver les échographistes a réaliser une évaluation compléte
du VD a chaque contrle, en considérant le remodelage inverse du VD comme
un objectif thérapeutique a atteindre rapidement au tout debut de la prise en

charge.

Toutefois, son analyse peut s’avérer difficile du fait de sa géométrie. Les
valeurs moyenne de TAPSE était de 18,25 +/- 3,69 mm versus 12,5 mm dans
I’étude Zairi. Quant a I’onde S, sa valeur moyenne était de 9,75 +/- 2,54 cm/s

comparée 8,5 cm/s chez Zairi [107].

A travers I’évaluation des flux de régurgitation tricuspide, nous avons
obtenu une valeur moyenne de PAPS de I’ordre de 46,08 +/- 13,78 mmHg, avec
une valeur minimale de 23 et une valeur maximale de 75. En comparant aux
résultats de H.Khachab , nos résultats de PAPS sont plus élevés. Cette méme
étude a trouve une corrélation entre les I’HTP et la survenue d’évenement

majeur lors de I’évolution [108].

On peut admettre que toutes les études s’accordent a dire que 'ETT reste
indispensable dans la prise en charge des CMD. Cependant, dans la majorité des
cas, I’échographie seule ne parvient pas a approcher un diagnostic étiologique et
nécessite un complément d’investigations comme I’IRM cardiaque dans le cas
des myocardites. D’autres contraintes en relation avec le patient s’y rajoutent,
diminuant de la fiabilitt de cet outil paraclinique, comme la mauvaise

échogenicité du patient, I’opérateur dépendance et la faible reproductibilité.
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5.3.4 IRM cardiaque :

L’IRM est le moyen d’imagerie le plus performant et le plus précis dans
I’étude des CMD, devenu incontestable, tant il permet une caractérisation tres
précise morphologique ainsi que fonctionnelle du cceur. Du fait de son caractere
non invasif, et sa capacité a distinguer les CMD non ischémique en localisant le
rehaussement tardif, cet examen tend a devenir de plus en plus le 1* examen de

choix devancant la coronarographie a caractere invasif.

Dans notre étude, 9 IRM sur 10 étaient en faveur du caractere non
ischémique, ce qui confirme la forte spécificité de ce moyen d’imagerie. A
I"avenir, il serait question d’intégrer I'IRM cardiaque en 1°° ligne dans

I’algorithme diagnostique, et d’éviter la réalisation de coronarographie.

Dans notre étude, nous n’avons pu obtenir que 10 IRMs, c’est-a-dire pres
d’un tiers de notre échantillon. Ce faible taux est di a la fois a la faible demande
par les praticiens, et la demande différée en dehors de I’hospitalisation. Une
seule IRM excluait une CMD, laissant supposer une étiologie réversible sous-
jacente ou un diagnostic échographique erroné ; I’IRM étant plus précise que

I’échocardiographie 2D dans la mesure des dimensions selon Zamarano [109].

Par contre, en terme de FEVG, P. Wood ne trouve pas de grande difference
entre les 2 modalités d’imagerie, mais la comparaison entre les 2 peut étre
biaisée par des conditions de charge et hémodynamiques différentes. La
technique la plus prometteuse en terme de précision reste I’échographie 3D,

malgré le peu d’études dans ce sens. [110].
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Dans notre sélection, la mesure de la FEVG n’a éeté possible que chez 9
patients. Ceci met en exergue une des limites de I’IRM qui est le manque de
sequences exploitables di aux artefacts. La valeur moyenne calculée était de
26% +/- 0,08, légerement plus basse que I’étude de F. Bennani (30,9%) , mais
dans la fourchette des études de la méta-analyse de Di Marco qui retrouvait une
marge de FEVG entre 20% et 43% [111, 112]. Cette détermination reste
primordiale en terme d’implications thérapeutiqgues notamment la CRT.

Classiguement, I’hypokinésie globale a été retrouvée chez toute la sélection.

L’étude du rehaussement tardif est une particularité intéressante de cet
examen pour sa contribution a établir un diagnostic en fonction de sa
localisation. Dans le 1* cas de figure, le RT est intra myocardique non
systématisé a un territoire coronaire, element décisif qui distingue les CMD non
iIschémiques. Cependant, son apport étiologique au-dela de cette forte sensibilité
reste limité. Dans notre étude, 40% de nos patients (n=10) appartiennent a cette
catégorie, en contraste avec Wu et al qui ne trouve qu’une minorité [113]. Dans
le 2°™ cas, le RT est sous endocardique, laissant suggérer une cardiopathie
ischémique a coronaires saines (MINOCA) confirmée par angiographie.
Toutefois, le RT peut étre absent du fait du caractere microscopique et diffus de
la fibrose non détectable par toutes les machines d’IRM, comme il s’agit du cas

de 10% de nos patients (n=10), et ne peut exclure une CMD primitive. [112,114]

Son intérét en rythmologie prend de plus en plus d’importance vu la
corrélation entre le RT et les arythmies [112]. En effet, selon la méta analyse de
Di Marco, la présence de RT est associée, independamment a la FEVG, a une
prévalence élevée d’arythmies ventriculaire, et pourrait s’imposer comme oultil

majeur dans la stratification du risque de mort subite. La question de la
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prévention primaire par DAI se basant uniquement sur le RT se pose et nécessite
des études dans ce sens, de méme pour la remise en question de I’indication de

DAI en I’absence de RT et donc de substrat anatomique.

Mis a part les complications rythmiques, I’IRM est trés sensible dans la
détection de certaines complications comme les thrombus intra VG, nécessaire

pour démarrer un traitement anticoagulant.

Grace a quelques caractéristiques spécifiques a I’IRM de certaines CMD,
une orientation etiologique a été possible dans quelques cas. Grace a la
visualisation de trabéculations a I’IRM, le diagnostic de NCVG a été porté dans
30% des cas (n=10). Sa prévalence est de 9,2% dans des études sur les
cardiopathies péediatriques [17]. F.Bennani en recense 40,5% (n=15) [111]. Dans
notre étude, un seul cas avait été suspecté initialement a ’ETT, confirmant la

faible sensibilité de I’échographie dans ce type de pathologie.

Quant a la myocardite, son diagnostic a I’'IRM est porté suite a la
visualisation de zones d’cedeme et la présence de rehaussement tardif le plus
souvent sous épicardique ou sous endocardigue, avec absence de systématisation
coronaire des territoires fibrosés [115]. La présence de ces 2 criteres quoique
tres specifique n’est pas toujours objectivée en pratique. Dans notre cas, nous

avons releve 1 seul cas certain de myocardite soit 10% (n=10).

L’IRM cardiaque est donc un examen de référence dans les CMD, tant son
apport est riche. Cependant, cet examen pourrait paraitre trop idéal et n’est pas
déenué de contraintes. Tout d’abord, la prescription des IRMs n’est pas encore
largement systématisée chez tous les praticiens du fait de son codt élevé, le peu
de centres dotes d’une machine IRM et la difficulté a la realiser dans de brefs

délais au cours de I’hospitalisation. Certains facteurs sont propres au patient
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comme I’impossibilité a maintenir une apnée prolongée ou a supporter le DD.
De plus, méme quand I’'IRM est realisée, elle manque souvent d’étre decisive
dans I’orientation étiologiqgue des CMD. D’autres contraintes comme la
contrindication chez les patients porteurs de pacemaker, doivent motiver les

praticiens a réaliser les IRMs avant I’ implantation.
5.3.5 Diagnostic étiologique

Il est difficile en pratique de déterminer avec certitude le diagnostic
étiologique d’une CMD non ischemique tant les étiologies sont nombreuses, ou
parfois méme intriquées comme dans les CMD mixtes [16,33].Dans notre étude,

dans 51,9% des cas, aucune orientation étiologique n’a pu étre déterminée.

La difficulté a éliminer la participation genétique, importante pour
I’évaluation pronostique voire méme avoir des implications thérapeutiques, reste
un grand handicap dans la compréhension globale de ces cardiopathies. En effet,
les études génétiques sont peu utilisées en pratique du fait de leur codt élevé et
le manque de disponibilité des laboratoires dans ce sens. Ce domaine releve
toujours de la recherche et de la science, et a ce jour nous ne connaissons qu’une

infime partie du genome responsable de I’atteinte myocardique [33,37]

Le seul diagnostic de forme familiale génétique ne nécessitant pas d’étude
génétique est la NCVG, qui est une cardiopathie congéenitale multigénique, grace
a I’apport commun du couple ETT — IRM cardiaque. Dans notre étude, 3 cas de
NCVG ont été diagnostiqués, suspectés a I’echocardiographie puis confirmés
par I’IRM.
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En ce qui concerne les CMD secondaires, elles sont en général évoquées
devant une anamneése et une clinique parlante, qui permet de guider le reste des
explorations. En raison du manque de données et la pauvreté des bilans
demandés, il a éte tres difficile d’évoquer des étiologies. La relation cause a
effet entre les causes évoqueées et la CMD est difficile a établir du fait du
manque d’informations sur I’évolutivité apres correction des facteurs en cause.
Une étude prospective aurait permis d’affirmer la réversibilité et donc d’établir

un diagnostic plus ou moins certain.

Dans notre échantillon, nous n’avons pu évoquer que les étiologies

suivantes :

- La myocardite devant un tableau de douleur thoracique dans un

contexte grippal et d’augmentation des CPK et éléments inflammatoires

- L’etiologie virale évoquée a 3 reprises : 2 cas d’HVB et 1 cas d’HIV.
Dans ces cas, le moment de la contamination virale n’a pu étre établi,

du méme que pour le début de I’atteinte cardiaque.

- Un cas de polyarthrite rhumatoide devant un tableau clinique évocateur

et une sérologie rhumatoide franchement positive.

- La CMD toxique, notamment alcoolique chez 2 patients et post
chimiothérapie chez 1 patient. A noter que tous ces patients étaient
toujours sous I’effet des facteurs toxiques pendant leur hospitalisation,

et nous n’avons pas pu obtenir leur devenir apres sevrage.
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- La CMD rythmique devant des cas de FA. Cependant, il faut rappeler
que I’arythmie peut étre a la fois la cause et la conséquence de la CMD.
Un normalisation des dimensions et de la fonction du VG apres une
éventuelle cardioversion aurait permis de confirmer I’hypothese

rythmique.

- Un cas de MINOCA devant un aspect de cardiopathie ischémique a

I’IRM avec une coronarographie en faveur de coronaires saines.
5.3.6 Limites de I’étude

Notre étude s’est déroulée au sein du service de cardiologie clinique de
I’THMIMV de Rabat, et a souffert de beaucoup de limites. La 1 lacune
rencontrée est le recrutement insuffisant permettant d’obtenir un échantillon
statistiguement significatif. Ceci peut étre expliqué par le fait que I’étude n’a
concerné que les patients hospitalisés au stade décompensé de leur CMD,
omettant d’inclure les patients stables suivis en consultation. Le recrutement au
sein de I’hopital miliaire reste egalement tres sélectif, peu accessible a la

population générale.

D’autres lacunes s’y rajoutent, a savoir le manque de renseignements
cliniques et paracliniques essentiels afin d’obtenir un diagnostic significatif. Par
ailleurs, un bilan exhaustif bien systématisé devant toute CMD n’est pas encore
de mise courante, par faute de mise en pratigue de CAT schématisées,
d’indisponibilité des investigations, et la difficulté a réaliser tout le bilan durant

la courte période d’hospitalisation.
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Le caractere rétrospectif de I’étude a limité I’étude sur le plan evolutif, et
n’a pas permis de suivre le devenir des patients ni d’obtenir la totalité du bilan
de CMD.
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Les CMD représente une partie tres intrigante de la pathologie cardiaque,
conséquence d’une multitude d’étiologies dont une grande partie releve du

domaine de la génétique.

Au terme de notre étude, nous retenons que nos profils de CMD sont
majoritairement découverts a un age avancé , au stade d’insuffisance cardiaque
décompense. Leur prise en charge et stratégie d’orientation eétiologique
privilégie seulement les examens pouvant étre réalisés en intra hospitalier. En
effet, le bilan exhaustif est encore peu prescrit en urgence. La coronarographie,
réalisee chez tous nos malades, a éeté inevitable en I’absence de profils
permettant une IRM cardiaque en 1%° intention. Toutefois, en I’absence de
semiologie ischémique, I’approche non invasive pourrait trouver sa place de

plus en plus.

L’échographie joue un réle essentiel dans le diagnostic des CMD, mais elle
tend a étre remplacée par I’IRM cardiaque qui non seulement répond a la
question diagnostique mais permet souvent de trouver une étiologie. Cependant,
face a son utilisation toujours peu courante, et le manque d’informations
décisives, sa prescription systématique devant chaque CMD pourrait étre remise

en guestion.
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Résumé
Titre: Les cardiomyopathies dilatées : aspects diagnostiques et étiologiques : a propos de 27
cas.

Auteur: AGOUMY Zineb
Mots clés : CMD -Insuffisance cardiaque — ETT — IRM cardiaque

Introduction :

Les CMD sont des pathologies myocardiques hétérogénes, aux étiologies multiples. Les
différentes modalités d’imagerie de plus en plus performantes ont permis d’affiner le
diagnostic positif et étiologique, avec une valeur pronostic.

Notre étude a pour objectif de décrire les aspects cliniques, paracliniques et étiologique des
CMD a coronaires saines, afin d’établir une stratégie diagnostique plutdt non invasive.

Matériel et méthodes:

Il s’agit d’une étude rétrospective, descriptive et analytique au sein du service de cardiologie
clinique de ’THIMMYV a Rabat sur une période de 30 mois (entre 2018 et 2020) qui concerne
27 cas de CMD avec une ETT en faveur d’une dilatation du VG et une coronarographie
normale.

Résultats:

Le sex ratio des patients est de 2,3 en faveur des hommes, avec un d&ge moyen de 60.6 ans +/-
12.6. L’HTA est le FDR prédominant (48,1%), et la dyspnée est le 1% SF (40,7%). A I’ECG,
Les ESV (50%) sont fréquents, suivis de la FA (41,7%). Le BBG est un TDC majoritaire
(76,5%) avec un QRS moyen de 132.6 +/- 30.3 mS. Plusieurs paramétres a I’'ETT ont été
calculés: VTDVG=64,74 mm +/- 5.40 ;VTSVG=54,67 mm +/- 7.24 ;FEVG moy=29%,
Tapse = 18,25 +/- 3,69 mm ; onde S=9,75 +/- 2,54 cm/s, PAPS=46,08 +/- 13,78 mmHg.
L’IRM cardiaque a permis d’affiner la mesure de la FEVG, et de distinguer les CMD non
ischémique grace a I’étude du RT. Différentes étiologies sont supposées comme la
cardiopathie rythmique (29,6%), suivie de I’étiologie virale et la NCVG (11,11%).

Conclusion:

Dans notre étude, le principal enjeu est le diagnostic étiologique . Bien que I'ETT soit
essentielle au diagnostic et a la prise en charge des CMD, I'IRM cardiaque trouve de plus en
plus de place comme examen de 1 ligne.
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Abstract

Title: Dilated cardiomyopathies: diagnostical et etiological aspects: about 27 cases.
Author : AGOUMY Zineb
Key words: DCM - heart failure — TTE — cardiac MRI

Introduction:

DCM represent heterogenous myocardial pathologies with diverse etiologies. With different
techniques of imaging becoming more and more performing, the diagnosis and the search for
eventual underlying causes is becoming more defined, with a prognosis value.

The goal of our study is to describe the clinical, paraclinical and etiological aspects of DCM
without coronary disease, in order to establish a strategy of non-invasive diagnosis.

Materials and methods:

This is a retrospective, descriptive and analytic study, that was effected in the clinical unit of
Rabat’s military hospital over a 30 months period (between 2018 and 2020). It concerned 27
cases of DCM with a TTE showing a dilated LV and normal coronarography.

Results:

The sex ratio of our patients is 2,3 with male dominance, and a mean age 60.6 years +/- 12.6.
Hypertension is the prominent CV risk factor (48,1%) and dyspnea is the main complaint
(40,7%). On the EKG, PVC is frequent (50%), followed by AF (41,7%). LBBB is the main
conduction trouble (76,5%), with a mean QRS of 132.6 +/- 30.3 mS. The different
echocardiographic findings: LVEDD=64,74 mm +/- 5.40 ;LVESD=54,67 mm +/- 7.24 ;LVEF
moy=29%, Tapse = 18,25 +/- 3,69 mm ; S wave=9,75 +/- 2,54 cm/s, PAPS=46,08 +/- 13,78
mmHg. The cardiac MRI, using the late enhancement technique, was able to give more
precise LVEF and distinguish non ischemic DCM. Different supposed etiologies are found:
rhythmic cardiomyopathies (29,6%), viral causes and LV non compaction (11,11%).

Conclusion:

In our study, the main challenge was the etiological research. The TTE is still essential to the
diagnosis and management of DCM, but it is rapidly defied by cardiac MRI which is
becoming the first line paraclinical exam.
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