Risque élevé d'insuffisance cardiaque, d'arrét cardiaque soudain et de fibrillation auriculaire'

Cardiomyopathie hypertrophique: plus fréquente

qu'on ne le croit

BARCELONE - La cardiomyopathie hypertrophique (CMH) est une
maladie fréquente, mais néanmoins sous-diagnostiquée. Générale-
ment d’origine génétique, elle n'est souvent observée qu‘en cas de
survenue de symptomes d'insuffisance cardiaque. Les complications
les plus fréquentes sont I'arrét cardiaque soudain et les thromboem-
bolies provoquées par la fibrillation auriculaire'2.

La CMH se définit comme une
hypertrophie ventriculaire gauche
(HVG) qui ne peut étre expliquée
par une autre maladie cardiaque,
systémique ou métabolique, a sou-
ligné le Dr Pablo Garcia-Pavia, ser-
vice de cardiologie de I’hopital uni-
versitaire Puerta de Hierro, Madrid,
a 'occasion du Congres annuel de
la Société européenne de cardiologie
(ESC)*™".

La CMH est une maladie fré-
quente: la prévalence mondiale est
estimée a 1 pour 500 et les données
actuelles indiquent méme une pro-
portion de 1 pour 200°. En Suisse,
elle affecterait donc environ 17200 a
43000 personnes. Par comparaison:
le plus grand stade de Suisse, le Parc
St-Jacques de Bile, peut accueillir
env. 38 000 personnes.

Bon nombre de patients atteints
de CMH ne sont néanmoins pas
diagnostiqués®. D’apres 'expert, cela
s’explique entre autres par le fait que
de nombreux patients ne présentent
aucun symptome cliniquement si-
gnificatif et ne sont identifiés que
de maniere fortuite, généralement
en présence de légers signes de la
maladie’.

Lidentification précoce de la ma-
ladie est critique, car la CMH ren-
force le risque d’événements cardio-
vasculaires: les personnes affectées

sont ainsi exposées a une hausse
de la mortalité totale trois a
quatre fois supérieure a celle de
la population générale, un risque
d’insuffisance cardiaque doublé et
un taux de fibrillation auriculaire
triplé’.

Chez la majorité des patients,
la CMH est provoquée par un dé-
faut génétique du sarcomere qui
provoque une augmentation des
liaisons par ponts transversaux
myosine-actine. La défaillance des
sarcomeres, qui se manifeste par
I'’hypercontractilité et un trouble
de la relaxation, se traduit par une
hypertrophie du myocarde souvent
associée a une fibrose™®.

Prévenir I'arrét cardiaque

soudain

L'évaluation et la prévention de I'ar-
rét cardiaque soudain représentent
un aspect important de la prise en
charge des patients’. Deux approches
différentes sont utilisées aux USA et
en Europe, comme I’explique notre
expert. En Europe, on applique gé-
néralement les lignes directrices de
I’ESC de 2014 qui reposent sur un
calculateur d’évaluation de survenue
d’un arrét cardiaque soudain’. Les
professionnels de santé discutent
alors avec le patient de la nécessité
ou non de recourir a un défibrilla-

La cardiomyopathie hypertrophique
affecte le remplissage ventriculaire et
peut entrainer une obstruction de la voie

d'éjection ventriculaire gauche' .
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teur cardioverteur implantable
(ICD) sur la base du risque calculé.
En revanche, les lignes directrices
américaines de 2020 relatives a la
CMH reposent sur des facteurs in-
dividuels de risque d’arrét cardiaque
soudain. Limplantation d’un ICD
peut se justifier des la présence d'un
facteur de risque, tel quune fibril-
lation auriculaire ou une fraction
d’éjection < 50 %",

La prévention des complications
cardio-emboliques consécutives
a la fibrillation auriculaire est un
autre aspect important de la CMH.
D’apres une méta-analyse, la préva-
lence de la fibrillation auriculaire
chez les patients atteints de CMH
est d’environ 22 % et celle des com-
plications thromboemboliques

Le paramétre pertinent est une épaisseur de paroi ventriculaire gauche > 15 mm’?

L'échocardiographie est décisive pour le diagnostic

BARCELONE - L'imagerie est es-
sentielle au diagnostic de la car-
diomyopathie hypertrophique.
L'échographie est la méthode la
plus importante.

Lidentification clinique d'une CMH
nest pas si aisée, a expliqué le Profes-
seur Jeroen J. Bax, service de cardio-
logie, CHU de Leiden, Pays-Bas. Les
symptomes sont non spécifiques et
se superposent a ceux d’autres mala-
dies pulmonaires ou cardiovascu-
laires™. D’apres les lignes directrices
de TAHA/ACC de 2020, I'imagerie
cardiaque au repos et sous provo-
cation est I'approche standard pour
la pose du diagnostic de la CMH®.
L'échocardiographie est le premier
choix pour observer la morphologie
cardiaque et découvrir une hyper-
trophie ventriculaire gauche ou une
obstruction de la LVOT®". Lépais-
seur de la paroi ventriculaire gauche
représente alors le parametre pertinent

pour le diagnostic. D’apres les lignes
directrices”®, I'épaisseur maximale de
la paroi en fin de diastole a un endroit
quelconque du ventricule gauche doit
étre >15mm. Une épaisseur de 13 mm
mene au diagnostic chez les membres
de la famille de patients atteints d’une
CMH ou présentant une mutation gé-
nétique. Chez les enfants, on applique
un score Z ajusté de > 2 écarts-types
par rapport a la moyenne”®, Lépaissis-
sement peut affecter tous les segments
du ventricule gauche’.

Lépaisseur de la paroi est égale-
ment importante pour le pronos-
tic, car il existe en effet une relation
linéaire entre cette derniere et larrét
cardiaque soudain'. Le risque le plus
élevé existe en présence d’une épais-
seur > 30mm'®. Lobstruction de la
LVOT résulte du contact mitro-septal
provoqué par I'hypertrophie septale et/
ou une saillie du feuillet antérieur de la
valve mitrale contre le septum (SAM,
mouvement antérieur systolique)®.

Selon le Pr Bax, puisque 'obstruc-
tion de la LVOT peut prendre une
forme dynamique et qu'une CMH
obstructive n’est pas toujours pré-
sente au repos, il est reccommandé de
procéder a une manceuvre de Valsalva
ou une échographie de stress lorsque
le gradient de la voie d’éjection au
repos est < 50 mmHg®.

En cas de doute, 'IRM peut s’avé-
rer utile d’apres I'expert. Elle per-
met notamment de bien identifier
une fibrose myocardique. Les lignes
directrices (classe I, niveau B) recom-
mandent une IRM cardiaque chez les
patients chez lesquels on soupgonne
une CMH qui ne peut étre détectée
de maniere adéquate a I’échocardio-
graphie’. La fibrose est un marqueur
de progression de la maladie et de
hausse du risque d’insuffisance car-
diaque et d’arrét cardiaque soudain'’.
Les patients présentant une fibrose
doivent donc faire Pobjet d’un suivi
étroit".

associées atteint 27 %, avec une in-
cidence de 3,75 pour 100 patients
par an’. Ces chiffres sont frappants,
comme lexplique lexpert, car il
s’agit d’une population d’individus
qui ne présentent pas les facteurs de
risque cardiovasculaire tradition-
nels*.

L'obstruction a I'origine des symp-
tomes d'insuffisance cardiaque
L’HVG affecte le remplissage ven-
triculaire et est souvent associée
a une défaillance diastolique'.
La CMH peut donc entrainer une
insuffisance cardiaque et les symp-
tomes associés. Environ 70 % des pa-
tients atteints de CMH présentent si-
multanément une obstruction de la
voie d’éjection ventriculaire gauche
(LVOT). Elle n’est néanmoins symp-
tomatique qu’a effort'*"".

Le Dr Garcia-Pavia a notamment
indiqué que la présence d’une obs-
truction en cas de CMH constitue
un facteur de risque indépendant
d’événements cardiovasculaires'.

Eviter les vasodilatateurs purs et
les diurétiques

Les options thérapeutiques de la
CMH sont limitées. Les profession-
nels de santé disposent de mesures

médicamenteuses et interven-
tionnelles. La pharmacothérapie
comprend des béta-bloquants non
vasodilatateurs, des inhibiteurs des
canaux calciques (notamment le vé-
rapamil et le diltiazem) et le disopy-
ramide (non autorisé en Suisse). Les
substances qui influencent encore
plus négativement 'obstruction de
la voie d’éjection, tels que les vasodi-
latateurs purs (inhibiteurs de 'ECA,
sartans, dihydropyridine) ainsi que
les diurétiques a haute dose, doivent
étre évitées®. Une myectomie sep-
tale ou une ablation transcoronaire
de ’hypertrophie septale (TASH)
peuvent étre envisagées a titre de
mesures interventionnelles en cas
d’évolution de la maladie".

Identifier les premiers

signes de la CMH

Indicateurs potentiels de la CMH"2:

B Symptomes comme la dyspnée,
I'angine de poitrine et |'intolérance
physique a I'effort

B ECG anormal

B Murmure systolique

B Antécédents familiaux positifs

*Symposium satellite: «ldentifying Obstructive HCM: Expert Perspectives» de Bristol Myers Squibb.
Congres annuel de I'ESC 2022, Barcelone; 26 aoGt 2022, 10h15.
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