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as clinique 1

10spitalisé en décembre 2006 pour une
diaque avec une FEVG a 15%

dalienne gauche: chirurgie +

thérapie - Gué
agisme: 2 paquets

de 1969 a décembre 2006

connue depuis 1993, avec altération modérée de la

jaux: CMD chez sa meére et 2 sceurs

= Coronarographie: Sténose 80% sur I'IVA moyenne. Tests
d’ischémie sont négatifs (écho-dobutamine et une FFR)



“clinique 1

ressé pour bilan de



ntigraphie
labilité en antérieure
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Cas clinique 2

hospitalisé pour une décompensation cardiaque
8 mm avec une FEVG a 35%

nifi oronaire droite et de I'ITVA
ye MI-IVA et veine la droite
ymélioration de la FEV
tion fonctionnelle avec
e prétransplantation

s de fixation de gadolinium

ographie de contrdle: ponts parfaits

i ant I'histoire du patient, fibrillation auriculaire a 29 ans
- Greffe cardiaque en 2012

Probable CMD avec lésions coronaires sur tabagisme

EVG toujours a 35%






erinition

hie, HTA, coronaropathie, cardiopathie

'@ Divers aspects morphologiques et fonctionnels



- Etiologie

se identifiable
nétique, virale, immunologique)
Ou certaine :

\bolique (hémochromatose)
matoire, infectieuses (myocardite)



ysiopathologie

ibrilles intracellulaires

pement d"une fibrose interstitielle
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Jemiologie

ce Nnon connue

“1°r¢ cause de transplantation cardiaque



EPYOeniologie

pour 100 000 habitants/an

*'ﬁ?‘nce : 1/2500 personnes

nce chez 'enfant :
,07 cas pour 100 000 enfants, garcons +++

Petretta M, et al. Am ] of Cardiol 2011;108(8):1171-76
Towbin JA, et al. The Journal of Am Med Assoc 2006;296(15):1176-87



lemiologie

1 autre membre de la famille
. familiale dans pl de 50% des cas

genes décrits.... Hétérogénéité +++
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Learn and Live..
JOURNAL OF THE AMERICAN HEART ASSOCIATION

Seasonal Variation in Chronic Heart Failure Hospitalizations and Mortality in
France
Fabrice Boulay, Frédéric Berthier, Olivier Sisteron, Yves Gendreike and Pierre
Gibelin

Circulation 1999, 100:280-286



~ METHODS

and mortality 2 population-based
:INSERM and PMSI

i y :Pts hospi:33 074 Pts (PMSI)
cation:ICD9 code 428,ICD10 code 150



- Results

and 108 000 hospi/y (11000

Hospitalization :similar seasonal pattern:
- 410 % jan, - 20 % in summer.
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Figure 2. Seasonal variations of monthly mortality (total population 1992 through 1996 combined) and hospitalizations (public hospitals
1995 through 1997 combined) for chronic heart failure.







Jiagnostic : echo

5:évaluation des diametres
etres en TM

D 156 ¢ athologique > 60 mm)
TS : 25 a 41 mm (pa
nalités a rapporter a la SC (surtout pour les formes

Jue de Herny : seuil DTDVG : 27 mm/m?2

oglques:

pgique > 45 mm)

= DTDVG>117 % de la valeur prédite en fonction de 'age et
de la SC



Table 5 Reference limits and partition values of left ventricular size

Women Men

Reference Mildly Noderately
range abnormal abnormal range

Reference Mildly Moderately
abnormal abnormal

[
g
[=}
3
o

LV dimension
LV diastolic diameter 5.4-5.7 5.8-6.1 : 6.0-6.3 6.4—6.8
LV diastolic diameter/BSA (cm/m?) 33-34 3.5-3.7 : 3.2-34 3.5-3.6
LV diastolic diameter/height (cm/m) 33-34 3.5-3.6 3.4-35 3.6-3.7
LV volume

LV diastolic volume (ml) 56—104 105—-117 118-130 = 156—-178 179-201
LV diastolic volume/BSA (ml/m?) 35-75 76—-86 87-96 76—-86 87-96
LV systolic volume (ml) 19—49 50—-59 60—69 59-70 71-82
LV systolic volume/BSA (ml/m?) 12-30 31-36 37-42 31-36 37-42
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o
o
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Values in bold are recommended and best validated.



ac nostic (2)

nine sur le petit axe

. de sphéricité (rappo t du grand axe sur le
xe ou longueur sur largeur du VG en 4 cavités)
>1,5)



Echo adulte TIS0.4 MI1.2
X5-1

50Hz 0 - 0m
19cm - .




N=CHographie

-Mouvement (TM)

‘normale mais masse myocardique

me > 115g/m?
Femme > 95g /m?



VGs

VGs ind

PPVGs
Vol.Téléd(Teich)
Vol VG diast ind
Vol.Télés.(Teich)
Vol VG syst ind
FE(Teich)

FR%
Vol.Eject.(teich)

Mas. VGd(ASE)
Mas. VGd.ind.(ASE) 198.94 g/m
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Q‘o nostic (4)

ités d’anomalies localisées de












=C00Taphie

olumes ventriculaires :




s volumes ventriculaires :

Valeurs normales

Table 5 Reference limits and partition values of left ventricular size

Women Men

Reference Mildly Moderately Reference Mildly Moderately
range abnormal abnormal range abnormal abnormal

&
-
g
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o
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2

LV dimension

LV diastolic diameter 3.9-5.3 5.4-5.7 5.8—-6.1

4.2-5.9 6.0-6.3 6.4-6.8
LV diastolic diameter/BSA (cm/m?) 2.4-3.2 33-34 3.5-3.7

2:2—3:% 3.1—34 3.5-3.6
2.4-3.3 3.4-35 3.0-3.7

IV IV IV
W L On
~NoomN
oo~ 0o

LV diastolic diameter/height (cm/m) 2.5-3.2 3.3-34 3.5-3.6

LV volume
LV diastolic volume (ml) 105-117 118-130
LV diastolic volume/BSA (ml/m?) 76—86 87-96

LV systolic volume (ml) 50-59 60—69
LV systolic volume/BSA (ml/m?) 31-36 37-42

v IV IV
W w o

v
-
w
—

156—178 179-201
76—86 87-96
59-70 71-82
31-36 37-42

Values in bold are recommended and best val __
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=C00Taphie

modérée : 45 - 35 %

évere : <35%



‘de ces methodes

la charge

niter les contours
t du produit de contraste)

-observateur (20 4 30 %)
observateur (5a 10 %)



‘es methodes

matique
utomatique des contours

ivisé en plusieurs segments ; chaque segment est
) & +3)

de visuelle
1, scinti



A4C 11 )
11:59:24 - 1 EMesures
FC=60 bpm . vID
VTS
FE
Cycles
cardiagues
R-RVA
R-RVM

Duree (s)
0.9










apportdt oppler pour I'evaluation
ynction systolique VG

bit cardiaque

CVG

5 les cusp Ao (parasternal)

niveat

BT R iy diamote
X : anneau aortique, vue apicale

de la dP/dt: N >1000 mm Hg /s
1l sur I'TM

‘Indépendant de la post charge

- Dépendant de la pré charge
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87 7% de déces ou transplantations si restrictif persistant a 3
mois VS 4 %.



Jdmites des parametres

| Ca (1aC
TN m dAM
de décroissance de | onde A (<60 m ->PTDVG >

o5 conductifs

Précha



K pulmonaire

> incidence 4 cavités, veine

e ic de A.
d AM>d AP



DP
-0 45%
: 3.6MHz
-5 VE4.0mn
{xﬁ 11.4cm
T
- 15

— N ~—~—N__ N+ Vit 106ems _—_f\
_ _ GP 0 mmHg _




Atesse de deplacement de I'anneau
m.rr en doppler tissulaire

onée, portion latérale ou
> del'a

* peu dépendant de la pré charge

e en cas de trouble dela relaxation et
pliance.

VU

= Rapport E/E’ reflet des pressions de
~ rempli age



ide de I'OG
> 'OG::

ique des pressions en l'absence d'IM
uence

P

roit de 15 a 20
ure en télé systole T

Bidi

meétre N< 40 mm (23 mm/m?) en grand axe

ace < 20 cm? (apical 4 cavités)

ume (simpson ou méthode surface /longueur) :N: 27
2 variant de 15 a 40 ml/m?



4Cs
J. auriculaire
ace auric.

PR B & R




'-- de I'IM

de I'IM : variation dans le temps

t ement apical des piliers avec tenting mitral
chronisme VG



vation au cours de l'éffort
chronisme inter et intra VG

5 Evaluée par la PISA (parfois sommation)






1on VD et PAP

systolique

'?. plus frequement dans les CMD que dans les
65 vs 16%)

1ation qualitative



luation VD

" uantitative:



=Xistence d'une thrombose
intracardiaque

ement de la FE)
/0 | D

L O

% altération FE, surtout ETO)
effet protecteur

Contraste spontané.









‘pronostiques des indices

acteur prédictif pour les moins

Trestrictif (meillet

on OG (> 45 mm ou 26 mm/m?) (meilleur
orédictif pour les + de 70 ans)

1 Dilata VD,ondes 5<10 cm/
s, TAPSE<14,FR<36% TEI<0,73

@ Test Dobu : pas d’amélioration de la FE

= Réponse au traitement : persistance du profil
restrictif.


















10 Dobu : Etude de la réserve
- contractile (1)

e [ >40 %
groupe II <40 %

_augmentation FE de 30 %
| augmentation FE de 10 %
augment:



stic differentiel

athie » valvulaire :
taille OG)
ne.

= FA rapide a prolongée
Régression apres retour en sinusal.



1N pre greffe

6 a b ans
slacer le KT droit dans le bilan

on droite fonde tale
et le choix de 1’assistance mécanique

dobu pour le VD:reserve droite,augmentation
’AP, augmentation du TAPSE



1iques particuliere

our la non-compaction

ation longitudinale:

ongitudinal global facteur
1t de la FE

ute de 7%

Ostic NG 1

our seuil:<-17-18%

ichronisme mécanique
Detecti

IRM:

5 Stru ture du myocarde

o fibrose
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T N

M5

11:32:32
FC =72 bpm

v AN

-2000%

€ R0+



VTS), globalement hypokinétique
isuelle

Thrombus?

Péricarde



onclusions

1 role essentiel dans le diagnostic
MD

°t souvent typique

ation hypokinesie globale)....mais parfois
eur avec CMI evoluée (coro souvent
aire)

' pronostic
Desynchronisation/resynchronisation
Suivi du traitement

= Bilan pregretfe



R KV

25 techniques ++

1 CI: claustrophobie, IRC sévere















BRIV

tardifs












YOS examens

angiographie

, g API
1lographie isotopique

- Ergometrie metabolique
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Test d'exercice maximal
v

Pic VO2 interprétable ; pente VE/VCO2

| T

Pic VO2 > 18 ml/kg/min 10 - 18 ml/kg/min Pic VO2 < 10
Pente VE/VCO2 < 29 / l \ Pente VE/VCO
Pente VE/VCO2 Pente VE/VCO2 Pente VE/VCO2 PenteVE/VCO2

<29 30-34 35 -44 >44

Traitement maximal
CRT, rééducation
Réévaluation 6 mois

[N\

Pente VE/VCO2 Pente VE/VCO2
<35 > 35
/ \ v
Risque faible Risque moyen Risque élevé
Ergo métabolique Ergo métabolique Traitement maximal, CRT, rééduc
Dans deux ans 1an transplantation si indication

ou assistance mécanique

o
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pe » apres le diagnostic de la
olique du ventricule gauche

ul moyen: coronarographie systématique
uf: patients jeunes < 30-°

dio-vasculaire

5 ans sans facteur de risque

ts d’ischémie: Interprétation délicate
o-scanner: irradiant

= Coronarographie a réaliser méme en présence d"une
autre étiologie évidente

PdG



tape »: Données de

entricule gauche
ifficile

2cissement aortique

PdG
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NCVG

pulation
Forme familiale AD
lagnostic a tout age
lution vers dysfonction

Figure 2: Images de microscopie électronique a
balayage illustrant le processus de compaction
normal durant la vie embryologique

Non-compacted Compacted
layer layer

vlince couche
épicardique
compactee et couche
endocardique non
compactée étendue,

= Hypertrabéculations
et recessus profonds
communiquant avec
le VG mais pas avec
la circulation
coronaire (1),



e étape »: Interrogatoire et examen

es anti-mitotiques

,1 athles
ardite: attention au dlagnostlc excessif

eme étape »: Apport de la biologie

Calcémie
Fer
Carnitine, sélénium, Vitamine B1

PdG
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CYCLE REDOX DE COMPLEXE ANTHRACYCLINE/
LA SEMIQUINONE FER

RADICAUX LIBRES
OXYGENES

ATTEINTES MEMBRANAIRES
ET NUCLEAIRES
OXICITE CARDIAQUI

[=]

(=]

(=]

=]

opathie anthracyclines

Inhibition de I'enzyme
topoisomeérase 2

Génération de radicaux
libres toxique au niveau
de ’ADN et des chaines
respiratoires
mitochondriales

Réduction production
ATP et de calcium
ATPase -> surcharge
myocytaire en CA%+

Perte de la contractilité
cardiaque



sardiopathie anthracyclines

liomyopathie dilatée et

0% de cardiotoxicité

ut survenir des les premieres cures, ou a

distance .

Le plus souvent dans la premiere année
apres ttt



fection des Patients a risque
- avant chimio

liologique ,ECG

mportants:

ypercholestérolén | iabete

D de pontage, AV AIT, embolie, IDM,

, Angor ,HTA non stabilisée, troubles du rythme,

ement cardio en cours (AVK....)

. FE<50 %



jence des patients a risque
~ avant chimio
| clin onco 2009)

nelle Pts programmés pour TKI:
ires 9,3 %

rf-e

IDM 5,8%
8%
3,5%
\ 48,8 % ,hypercholestérolémie:26,7 %,diabete 22 %
ce sous estimeés




révention

iculiere de chimio: dose a chaque cure,
oraire, mode d’administration,

reillance rapprochée (2,4 semaines apres le début
‘ puls toutes les 6 semaines, puis suivi a la fin du
inique, écho avec 2 ou 3 D strain biologique

1e)

précoce si dysfonction VG ( élévation tropo,

, atteinte 2D strain )Jou systématique




Baseline cardiologic evaluation, ECHO

Anthracycline-CTh

Tnl evaluation at each cycle Tnl not evaluated during CTh

ECHO at end CTh

Tnl POS Tnl NEG

ECHO 3 months

Enalapril
for 1 year

ECHO 6 months

ECHO end CTh, 3-6-9 months
ACE + BB

ECHO 12 m ECHO 12 m

Clinical
Follow-up

ECHO every 6 months
for 5 years

ECHO every
year

ECHO every year

CTh, chemotherapy; Tnl, Troponin |

Annals of, Oncology



sathie Peri partum

de MEADOWS:

olique
eur antérieurement sain

/ert pdt la grossess' (9M) ou post partum
a cing mois)

utres causes retrouvées+++




ithie peripartum

FACTEURS DE RISQUE

peau hoire
Age>30 ans
Gémellité
Multiparité
HTA/pre éclampsie
tocolyse

s problemes
giques liés a la

[ [ [ [

s Incidence 1/1000 a
- 1/4000
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‘olution

30 a 50% des cas a 6mois

stance cardiomégalie> 6 mois = mauvais
stic ( 50% déces a 6 ans)

lications ++
mentation fréquence des embolies

. TDR
» IC réfractaire
= Récidive lors de grossesse ultérieure
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PHILIPS 13/08/2014 17:36:41 ITm0.8 IM 1.4 PHILIPS 13/08/2014 17:35:51 ITm0.8 IM 1.4

S$5-1/0PTIMAL CARD $5-1/0PTIMAL CARD
1631 55Hz ca Cl 52Hz c4
em

14cm

189 bpm




sardiopathie cenolique

1 moins difficile essentir ...!
stic d’exclusion |
lement

nes (14 % de femmes)
) et 55 ans

_0ONson

mation > 10 ans




(sardiopathie oenolique

= Risque lié a a durée et
l'intensité d’exposition
= >90 g / jour (7-8 verres/j)
= Pdt> 5 ans

= Possible régression apres
arrét total

[=] Méme en cas de Besline 1Yer  Duslise 1Y bemiine 1Yer  Bussine 1Yer
persistance d’'une PET mmepty  meapioy  sepey

dysfonction VG,
amélioration des
symptomes d’'IC a 'arrét

Nicolas: Ann Int Med 2002:136:192




utres toxiques
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Update on Myocarditis

Ingrid Kindermann, MD,* Christine Barth,* Felix Mahfoud, MD,* Christian Ukena, MD,*
Matthias Lenski, MD,* Ali Yilmaz, MD,} Karin Klingel, MD,# Reinhard Kandolf, MD
Udo Sechtem, MD,t Leslie T. Cooper, MD,§ Michael B6hm, MD*

Homburg/Saar, Stuttgart, and Tiibingen, Germany; and Rochester, Minnesota

wcidence sous estimeée lorsque découverte au
tade de CMD

12% des cas de mort subite du jeune sur
série d"autopsie

= Evolution vers CMD dans 20 a 40% des cas
selon études



Je la myocardite a la CMD

Acute Phase Subacute Chronic Phase

(Virus replication) Phase (Dilated cardiomyopathy)
(Immune response)
gfiﬁ 30 90
viral
infection viral genom‘/-

fibrosis,
® dilatation,

contractile
dysfunction

VOH Y

Intectlous virus

(viral)

antibodies .
YYY Persistance
) phénomene
cellular Nécrose ) ) b -
infiltration Mvocvtaire Activation S Immunitaire
AAA yocy immunitaire ’ remodelage
E - Nkecells -> CMD
Xposition
. J antiodnes Macrophage
Kindermann et al. ~ dantigene P T
intracellulaires

Update on Myocarditis

JACC Vol. 59, No. 9, 2012
February 28, 2012:779-92

Normalisation




EVolution selon presentation clinique

Asymptomatic Chest pain Arrhythmias Heart failure Fulminan
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Recovery DCM Recovery Sudden DCM Death
(complete or (complete or cardiac

incomplete) incomplete) death

Ameélioration spontanée
50-60% D’Ambrosio A, Patti G, Manzoli A, et al. The fate of acute

myocarditis between spontaneous improvement and evolution to

dilated cardiomyopathy: a review. Heart 2001;85:499-504.
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Time (months)

36

48

dlns

Tableau initial
arythmie ou SCA

Tableau initial
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CMD Primitive

er toutes les étiologies
poradique

es genetiques
s de prédisposition codant facteurs

iopathologiques de la maladie et favorisant son
yence

= Genes modificateurs déterminant I’expressivité de la
maladie et influencant son évolution



(eret arbre genealogique++

hérédité maternelle de | 'ADNm*t

L] O

Cytopathie mitochondriales

Transmission maternelle

Dépistage apparentés



genetique

étique ( rendement faible)
10 des apparentés du 1¢" degrés

D familiale
fage du cas index : recherche génétique sur genes « les
urants »
age clinique / écho des apparentés 1°* degrés
ique CI positive = conseil génétique +/- recherche
1e apparenteés



‘aminopathie LMNA

, mais aussi sporadique
t plus grave que CMD
pique familiale

, ,e ardiaque
e musculo squelettique

s du rythme = Pronostic ++
| ubite jeunes
Tb conduction






-TIOLOGIE DES CMD

camenteux ( anthracyclines++)

.‘

natoire / infectieuse : myocardite
s maladies autoimmunes
= Rares: carentielles



~ Bilan

iner diagnostics différentiels +

rrogat
n | CG/ echo ;
‘génétique

analyse contextuelle ++

biologique / carentiel : peu rentable
nostic d’exclusion
pération progressive a l'arrét : sport / OH / TdR



